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AV
BAV
BAVC
BPM
CIA
CIv
DAI
ECG
ESA
ESV

HTA

PA
PAD
PAS
PR
QTc
RR
SQTL
TA

TAC

Liste des abréviations

. auriculo- ventriculaire

: bloc auriculo- ventriculaire

: bloc auriculo-ventriculaire complet

. battements par minute

: communication inter-auriculaire

: communication inter-ventriculaire

. défibrillateur automatique implantable
. électrocardiogramme

. extrasystole auriculaire

. extrasystole ventriculaire

. hypertension artérielle

: insuffisance mitrale

- insuffisance tricuspide

: tachycardie jonctionnelle ectopique
: nceud auriculo- ventriculaire ;
. potentiel d’action

. pression artérielle diastolique
. pression artérielle systolique

. potentiel de repos

: QT corrigé

: rythme réciproque

: syndrome du QT long

: tension artérielle

: tachycardie atriale chaotique
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T
TRC
TSA
TSV
TV
VA
VD
VG

WPW

: tachycardie jonctionnelle

: trouble du rythme cardiaque

: Tachysystolie auriculaire

: tachycardie supraventriculaire
: tachycardie ventriculaire

. ventriculo-auriculaire

. ventricule droit

. ventricule gauche

: syndrome de Wolf- Parkinson- White
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Une arythmie cardiaque correspond a une anomalie du rythme
cardiague touchant sa fréquence, sa régularité et I'intensité de ses
contractions. lls sont la conséquence d’une anomalie dans la genese de
I'influx ou/et de troubles de la conduction.

Les troubles du rythme cardiaque peuvent survenir a n’importe quel
age. Leur incidence est de 0.1-0.4%. Les tachycardies supra-ventriculaires
représentent la plus grande partie des arythmies cardiaques chez I’enfant et
sont de meilleur pronostic. Les tachycardies ventriculaires sont beaucoup
plus rares. Les blocs auriculo-ventriculaires restent aussi une affection tres
rare. Le bloc auriculo-ventriculaire complet est souvent congénital et de
pronostic sévere. Le bloc auriculo-ventriculaire partiel est moins sévere mais
nécessite une surveillance réguliere car il peut évoluer vers un bloc complet.

La présentation clinique des troubles de rythme chez I’enfant est trés
polymorphe. Elle dépend de I’age, du type de I'arythmie cardiaque et du
terrain sur lequel ils surviennent. Le diagnostic repose essentiellement sur
I’ECG de surface, et parfois nécessite un enregistrement holter.

La prise en charge thérapeutique dépend de I’age, du type de
I’arythmie et de son retentissement hémodynamique. L’arsenal thérapeutique
comprend pour les arythmies tachycardes les médicaments anti-
arythmiques, la défibrillation voire I’ablation endocavitaire. Pour les blocs
auriculo-ventriculaires séveres, le traitement repose essentiellement sur la
stimulation cardiaque continue par un pacemaker.

Le présent travail est une étude rétrospective portant sur 50 cas
colligés au sein de l'unité de cardiologie pédiatrique et du service de

réanimation néonatale du CHU Hassan Il Fes, ayant comme objectifs :
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- La description des aspects physiopathologiques, cliniques,
électriques, thérapeutiques et évolutifs des différentes arythmies
cardiaques.

- L’évaluation de I’incidence des troubles de rythme cardiaque au sein
de la consultation de cardiologie pédiatrique au service de pédiatrie
du CHU Hassan Il de Fes.

- L’évaluation des aspects cliniques, thérapeutiques et évolutifs des

différents cas qui ont été pris en charge.
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PARTIE THEORIQUE
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. Rappel anatomique et électrophysiologique

1. Rappel anatomique

Le tissu dit de conduction du cceur humain comporte de facon
constante un foyer auriculaire fait de cellules spécialisées dans I’émission
des influx électriques, appelé nceud sinusal, et des voies de conduction
proprement dites qui transportent ces influx jusqu'aux cellules myocardiques
ventriculaires en passant par un centre régulateur d'importance capitale: le

nceud auriculo-ventriculaire (Figure 1) [1].

MNoeud sinusal Moeud auriculo-ventriculaire

Faisceau de His

Branche
gauche
du faisceau

Bandelettes J de His

auriculaires

Branche droite

: ] Réseau
du faisceau de His

de Purkinje

Figure 1 : Le tissu de conduction cardiaque.

1.1. Nceud sinusal :

Décrit en 1907 par Keith et Flack qui lui ont laissé leurs noms et encore
appelé simplement « sinus », c'est un manchon de petites cellules
arrangées de facon plexiforme, faisant une structure épicardique de 15mm
sur 5mm situé a la face antérieure de la jonction entre la partie inférieure de

la veine cave supérieure et la face antérieure de l'oreillette droite. Il génére
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des décharges spontanées a la fréquence de 60 a 100 par minute, ce qui en

fait le centre d’automatisme primaire. Il est régulé par le tonus sympathique

et parasympathique [ 1 ].

1.2. Les faisceaux inter-nodaux :

lIs réunissent les deux formations nodales. Ces connexions ont été

mises en évidence par I’électrophysiologie. On distingue :

Un faisceau antérieur qui nait du pole antérieur du noeud sinoatrial,
s’incurve a proximité de la veine cave supérieure vers la gauche du
toit de I'atrium droit, suit le septum inter atrial et descend vers le
nceud auriculo-ventriculaire.

Un faisceau moyen qui nait du pole postérieur du nceud sinoatrial,
fait une boucle derriere la veine cave supérieure, croise la face
postérieure de I'atrium droit puis le septum interatrial a sa partie
moyenne.

Un faisceau postérieur qui suit la créte terminale (crista terminalis)
jusqu’au bord postérieur du septum interatrial et du nceud auriculo-

ventriculaire [2].

1.3. La jonction auriculo-ventriculaire :

On donne ce nom a l'ensemble formé par le nceud auriculo-

ventriculaire et les voies de conduction qui y entrent et qui en sortent :

Le nceud auriculo-ventriculaire, encore appelé nceud de Tawara, est
un ovale de cellules enchevétrées, de 6 mm de long sur 2 mm de
large, situé au-dessus de l'anneau fibreux de la valve tricuspide
entre |'orifice du sinus coronaire en arriere et la partie

membraneuse du septum interventriculaire en avant.
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1.4.

Les voies d'entrée au nceud: on leur donne le nom de fibres
atrionodales : ces fibres entrent toujours dans le nceud par l'arriere
et l'influx qu'elles conduisent devra obligatoirement traverser la
qguasi-totalité du nceud auriculo-ventriculaire.

La voie de sortie du nceud: c'est le tronc du faisceau de His. Il est
constitué de longues fibres rangées de facon strictement parallele
en un cordon de 10 mm de long et de 2 mm de diametre. Il émerge
du pole antérieur du nceud auriculo-ventriculaire et chemine vers
I'avant et un peu en bas dans le bord inférieur du septurn inter-
ventriculaire membraneux. Fait important, il est entierement isolé
du myocarde avoisinant sur la premiere moitié de son trajet par une
gaine de tissu fibreux appelé « noyau fibreux central ». Apres sa
sortie de ce noyau, il se divise en deux branches. Par définition, le
point de bifurcation du faisceau de His marque la limite entre les
voies de conduction supra-ventriculaires qui viennent d'étre
décrites, et les voies ventriculaires qu'il reste a décrire [1].

Les voies ventriculaires :

Les branches du faisceau de His : Au bord inférieur du septum
inter-ventriculaire membraneux, le tronc du faisceau de His se
divise en une branche droite, qui prolonge le tronc vers l'avant puis
le bas et la droite en cheminant sous I'endocarde ventriculaire droit
jusqu'au pilier antérieur de la valve tricuspide; une branche gauche,
beaucoup plus complexe, qui est en fait un large ruban se
dispersant en éventail sous l'endocarde de la face gauche du

septum inter-ventriculaire. Les fibres les plus antérieures sont
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regroupées sous le nom d'hémibranche antérieure gauche et les
fibres postérieures sous celui d'hémibranche postérieure gauche. De
nombreuses connexions latérales unissent en fait ces
hémibranches.

- Le réseau de Purkinje : ce sont les cellules de ramification qui
répartissent les influx aux cellules musculaires contractiles de
I’endocarde vers I’épicarde [1].

1.5. Les voies accessoires :

Chez certains individus, la conduction peut cheminer dans des voies
différentes de la voie normale qui vient d'étre décrite. Ces voies sont
appelées accessoires ou aberrantes. Les faisceaux de Kent sont les plus
connus et les moins rares. lls ont pour particularité d'étre faits de fibres
myocardiques tout a fait communes, sans spécificité conductrice comme
celles de la voie principale, et d'unir le myocarde auriculaire et ventriculaire
(gauche ou droit) a la maniere d'un « pont musculaire » court-circuitant la

voie nodohisienne normale [1].
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2. Rappel physiologique

2.1. Genése et conduction de I'influx électrique dans le cceur

Le coeur possede une activité intrinseque qui lui permet de générer son
activité rythmique de maniere automatique. Cet automatisme est di a
I’existence du tissu nodal, ce dernier est constitué de cellules spécialisées
capables de générer des potentiels d’action de maniere spontanée.

L’influx électrique prend naissance au niveau de |'oreillette droite dans
le nceud sinusal, et se propage par I'intermédiaire des fibres inter nodales
dans le myocarde des oreillettes droite et gauche, qui se contractent, et
chassent le sang vers les ventricules. Puis, il atteint le noeud auriculo-
ventriculaire, ou le ralentissement de la conduction au niveau de ce nceud
permet a la systole auriculaire de s’achever et permet ainsi le remplissage
des cavités ventriculaires avant la transmission de ’onde de I’activation aux
ventricules. Le rble du nceud auriculo ventriculaire est de filtrer les
impulsions électriques qui lui parviennent, de les éliminer en partie (si la
fréquence est trop élevée), de les coordonner et d’en faire un influx
électriqgue homogene transmis au faisceau de His. A l'arrivé de I'influx
électrique a ce dernier, 'onde de dépolarisation se transmet du c6té gauche
du septum interventriculaire vers le coté droit puis se propage sur la partie
inférieure du septum en direction de I'apex, elle remonte ensuite le long des
parois ventriculaires de I’endocarde a I’épicarde par le biais du réseau de
Purkinje vers le plancher auriculo-ventriculaire (figure 2). La systole
ventriculaire se produit alors et permet de chasser le sang des ventricules

vers |’artere pulmonaire et I'aorte.
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Physiologiquement, la fréquence a laquelle se succedent les PA est
imposée par la fréquence de dépolarisation des cellules du nceud sinusal et
est régulée par le systeme nerveux végétatif qui permet d’adapter le rythme
cardiaque aux circonstances extérieures : une stimulation vagale provoque
une bradycardie alors qu’une stimulation sympathique provoque une

tachycardie [3,4].

Conduction cardiaque

Veine cave supérieure

Faisceau
auriculo-

ventriculaire
Carscmans S0 Mom)

Réseau anastomotique / "

de Purkinje

Figure 2 : Schéma montrant le point de départ de I'influx électrique

cardiaque et sa voie de propagation [5].

2.2. Le potentiel de repos (PR) des cellules cardiagues

2.2.1.PR des cellules non automatiques (myocytes ventriculaires et

auriculaires)

Les cellules myocardiques contractiles ont un potentiel de repos stable

de l'ordre de -90 mV (figure 3) consécutif a un déséquilibre des charges

entre les surfaces membranaires interne et externe (figure 4). Cette
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différence de potentiel est due essentiellement a la présence de transports
actifs d’ions au travers de la membrane. La pompe Na+-K+ fait sortir trois
cations de sodium contre I'entrée de deux cations de potassium. Le
déséquilibre de charge qui en résulte entraine [’électronégativité de
I'intérieur de la cellule. A I’état de base les concentrations en sodium et en
potassium sont nettement plus élevées respectivement a I'extérieur et a

I'intérieur de la cellule [6].

+0r
0+

Espace extracellulaire

mv

Potentiel de repos. Membrane cellulaire

Figure 3 : Tracé du potentiel Figure 4 : Différence de charge électrique
membranaire d’une transmembranaire d’une cardiomyocyte au

cardiomyocyte repos.

2.2.2.PR des cellules autorythmiques (cellules nodales)

A la différence des cellules contractiles auriculaires et ventriculaires,
les cellules nodales ne présentent pas de PR stable. Au contraire ces cellules
ont un potentiel de pacemaker, c’est-a-dire que la membrane se dépolarise
lentement entre les potentiels d’action jusqu’a un certain seuil a partir
duquel se déclenche un nouveau potentiel d’action (PA), ce qui se traduit sur
le tracé du potentiel en fonction du temps par une pente progressivement

croissante dite pente de dépolarisation diastolique (figure 5). Les cycles
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répétés de dépolarisation et de potentiel d’action propagé a I’ensemble du
coeur sont responsables des battements cardiaques sans qu’il y ait de

stimulus nerveux, ce qui explique "automatisme cardiaque [5].

+20
Potentiel d'action
+10 automatique

10F \
B \ \
30} \ Seull de
\ potentiel I

—40) = = - G e A et s W e s 200 4l -
—50 /

60 M / Dépolarisation
lente (potentiel

« pacemaker »)

Potentiel de membrane (mV)

Temps (ms)

Figure 5 : Activité pacemaker d’une cellule automatique [5].

2.3. Le potentiel d’action (PA) des cellules cardiagues [3, 5, 6].

Le PA est responsable de la propagation de I'influx électrique. Il s’agit
d’une modification brutale du potentiel membranaire de repos d’une cellule
douée d’automatisme ou excitable, qui est transmise rapidement de cellule
en cellule via un couplage électrique assuré par les jonctions gap. Ainsi, le PA
est le résultat de I'activité d’une trentaine de canaux ioniques différents et
dépend des variations de perméabilité de ces canaux. La morphologie du PA
est différente d’un type cellulaire a l'autre, selon que les cellules soient

spécialisées dans I'automatisme, I’excitabilité, ou la conduction (figure 6).
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NS |

Oreillette |

NAV |

Fibre de Purkinje |
s Endocarde |

Midmyocarde

Septum )
VG Epicarde |

0.2 sec

Figure 6 : Représentation schématique du cceur et des potentiels d’action
spécifiques de chaque région cardiaque.
NS : nceud sinusal. NAV : nceud auriculo ventriculaire. VG :

ventricule gauche. VD : ventricule droit.

Dans les cardiomyocytes, le PA comprend 5 phases successives
numérotées de 0 a 4 (Figure 7). Alors que dans les cellules du tissu nodal on
ne trouve pas les phases 1 et 2 (figure 8). Les phases 0, 1, 2 et 3
appartiennent au PA, la phase 4 correspond au PR des cardiomyocytes ou a la

dépolarisation diastolique des cellules douées d’automatisme.

0
2 P Action
]
Potentiel =
de Membrane ?
mv)
O.
N W S S 1 F_O[Bﬂhal seul
501 Pré-potentiel
T
Folentiel
'IOO T T T dmaque
00 0.15 030 Lem R
Figure 7 : PA dans la cellule Figure 8 : PA dans la cellule du nceud
myocardique. sinusal.
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- La phase 0: ou phase ascendante du PA, correspond a une
dépolarisation tres rapide de I'ordre de la milliseconde, excepte
pour les cellules nodales qui ont une phase 0 beaucoup plus lente.
Cette phase résulte de I’entrée de sodium dans les cellules
myocardiques et de Purkinje ou de I’entrée de calcium dans les
cellules du nceud sino-atrial et du nceud auriculo-ventriculaire (AV),
ce qui entraine une réduction de I’électronégativité intracellulaire et
crée méme une électropositivité intracellulaire transitoire (-
90mV—+20mV).

- La phase 1 : ou phase de repolarisation précoce, due a I’inactivation
du courant sodique rapide et a I'activation du courant potassique
transitoire qui permet une diffusion des ions potassiques vers
I'extérieur de la cellule selon un gradient de concentration. Il y a
alors une repolarisation qui ramene la différence de potentiel
membranaire a 0.

- La phase 2 : c’est la phase de plateau ou de repolarisation lente qui
dure de 150 a 300 msec. Cette phase est propre aux cellules
contractiles du cceur et absente dans les cellules du tissu nodal.
Elle résulte d’'une balance entre des courants calciques entrants
(qui tendent a dépolariser la membrane) et des courants
potassiques sortants (qui tendent a repolariser la membrane), ainsi
gu’a I’échangeur Na+-Ca2+ qui fonctionne dans le sens d’une
entrée d’ions Na+ contre une sortie d’ions Ca2+.

- La phase 3 : correspond a la repolarisation membranaire finale, les

canaux potassiques s’activent et permettent la sortie massive des
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ions de K+, et donc une perte de charges positives, et les canaux
calciques se ferment et donc il n’ya plus d’entrée de calcium a
I'intérieur de la cellule, ce qui contribue au retour a la négativité
intérieure, et le potentiel de membrane revient a sa valeur de repos.
- La phase 4 : correspond au potentiel de repos qui est négatif. Dans
les cellules contractiles le PR est stable ; proche de -90 mV, due au
courant potassique, et a I'activité de la pompe sodium-potassium
dépendante de [|'adénosine triphosphate (Na+/K+ ATPase) qui
permet de créer le gradient ionique des ions Na+ et K+ de part et
d’autre de la membrane. Alors que dans les cellules du tissu nodal,
cette phase est instable, elle est caractérisée par une
dépolarisation diastolique spontanée, due a une diminution
progressive de la perméabilité membranaire au potassium pendant
la diastole. Le potentiel membranaire s’adapte donc a cette

variation de perméabilité.

3. L’électrocardiogramme

3.1. Les principes électriques de I’ECG

Les courants électriques auxquels donnent lieu la dépolarisation et la
repolarisation du muscle cardiaque sont conduits par les liquides de
I’organisme et circulent dans les tissus qui entourent le coeur. Une partie de
ces courants atteint la surface du corps ou on peut les détecter avec des
électrodes enregistreuses.

L’enregistrement obtenu est I’électrocardiogramme ou ECG.

L’aspect du tracé recueilli a la surface du corps dépend de la position

des électrodes enregistreuses. La déflexion du tracé est dirigée vers le haut
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ou le bas selon que le courant électrique cardiaque se déplace vers
I’électrode ou s’en éloigne.

Alors méme que les courants enregistrés sont dus a la méme activité
électrique du cceur, les tracés obtenus different selon la position des
électrodes a la surface du corps.

On utilise douze électrodes : il y a six dérivations des membres, ou
périphériques, et six dérivations précordiales obtenues avec des électrodes
exploratrices placées sur le thorax en six endroits autour du cceur.

- Les 6 dérivations périphériques sont : les dérivations I, IlI, Ill, aVR,

aVL et aVF. (Figure 9)

Les dérivations I, Il, lll sont bipolaires car c’est la différence de
potentiel entre deux électrodes exploratrices qui est enregistrée. Alors que
les dérivations aVR, aVL, aVF sont dites unipolaires; bien que deux
électrodes soient utilisées, seul est enregistré le potentiel détecté par
I’électrode exploratrice ; I'autre électrode est mise a zéro et sert de référence

neutre [5].
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D Il : du bras
droit a la
jambe gauche

aVA : bras droit

R e —

aVF : jambe gauche

Dérivats : E Tricules et est masqy|
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D I: du
bras droit
au bras gauche

aVL : bras gauche

D i : du
bras gauche
a la jambe
gauche

Figure 9 : Les 6 dérivations périphériques de I’ECG [5].

Les six dérivations précordiales de V1 a V6 sont aussi unipolaires

(Figure 10). L’électrode exploratrice enregistre surtout le potentiel

électrique du

muscle cardiaque situé juste en dessous d’elle en six

endroits situés autour du cceur [5].

Dérivations précordiales

Figure 10 :

Les 6 dérivations précordiales de I’'ECG [5].
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3.2. Le parallele anatomo-éléctrique

Par convention, on attribue aux ondes principales de I’ECG les lettres P,
Q, R, S, T et U (figure 11). Chaque onde représente la dépolarisation
(décharge électrique) ou la repolarisation (recharge électrique) d’une certaine

région du ceeur [7].

onde R

onde P onde T

‘onde U

/

/ onde S
onde Q

Figure 11 : Nomenclature standardisée de I’enregistrement de I’ECG [7].

3.2.1.L’onde P :

Dans un coeur normal, chaque battement commence avec la décharge
(dépolarisation) du nceud sino-auriculaire, a la partie supérieure de
I’oreillette droite. C’est un événement spontané, survenant 60 a 100 fois par
minute. La dépolarisation du nceud sino-auriculaire ne provoque aucune
onde identifiable sur I’ECG standard [7].

La premiere onde détectable, I'onde P, apparait quand l'influx se
propage au myocarde auriculaire, dépolarisant les oreillettes. L’électricité se
dirige vers la plupart des électrodes créant une déflexion positive a
I’exception d’aVR qui voit s’éloigner le courant créant ainsi une onde P

négative (figure 12) [8].
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Figure 12 : L’orientation de I'onde P dépend de la dérivation :
* Les ondes P sont normalement dirigées vers le haut en DII.
= Les ondes P sont normalement inversées en aVR [7].

3.2.2.L'intervalle PR :

Apres avoir parcouru l’oreillette, I'influx électrique atteint le nceud
auriculo-ventriculaire (AV). L’activation de ce nceud tout comme le nceud
Sinusal ne provoque aucune onde identifiable sur 'ECG, mais elle se traduit
par un retour a la ligne isoélectrique avant I'onde suivante R ou Q. Donc
I’intervalle PR correspond ainsi a I'espace entre le début de I'onde P et le
début de 'onde suivante R ou Q et traduit le temps nécessaire a I'influx pour
traverser les oreillettes et le noeud auriculo ventriculaire jusqu’au muscle
ventriculaire, il est mesuré du début de 'onde P au début de I'onde R, sa
durée est normalement comprise entre 0,12 et 0,20 s ou entre 3 et 5 petits

carreaux du papier d’enregistrement (figure 13) [7,8].

Intervalle PR

Figure 13 : L’intervalle PR [7].
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3.2.3.Le complexe QRS :

Apres sa traversée du nceud AV, l'influx entre dans le faisceau de His,
le courant s’écoule normalement dans les branches du faisceau de His au
sein du septum interventriculaire, de la gauche vers la droite, donnant une

premiere déflexion positive appelée onde R (comme en V1) ou négative

appelée onde Q (comme en V6) en fonction de la localisation de I’électrode

)

exploratrice (figure 14) [7, 8].

|
ValnV;

dépolarisation
septale

Figure 14 : La dépolarisation septale: le septum se dépolarise normalement
de la gauche vers la droite [7].

Puis la dépolarisation se fait selon un vecteur en direction apicale (dit
vecteur apical) puis en direction pariétale ventriculaire gauche (vecteur
pariétal) puis en direction basale (vecteur basal) vers l'arriere et le haut
donnant le complexe QRS.

Le complexe QRS enregistré correspond a la dépolarisation des 2
ventricules. Il est positif ou négatif selon que ’onde R ou S est dominante.

Le ventricule gauche ayant une masse musculaire plus développée que
celle du ventricule droit, le voltage généré par sa dépolarisation déterminera
la forme du complexe QRS. Ainsi, les dérivations situées a droite verront une

quantité de voltage relativement faible se diriger vers elles lors de la
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dépolarisation du ventricule droit et une quantité plus importante s’en
éloigner lors de la dépolarisation du ventricule gauche d’ou un complexe a
prédominance négative et inversement pour les dérivations situées a gauche

(Figure 15) [7,8].

Vg

Figure 15 : L’aspect du complexe QRS varie en fonction du champ de vision
de la dérivation :
= Les dérivations situées a droite ont des complexes QRS négatifs.
= Les dérivations situées a gauche ont des complexes QRS positifs
[7].

Par nomenclature, les ondes de grande amplitude sont en majuscule.
La premiere déflexion négative est une onde Q, la premiere déflexion positive
une onde R, toute onde négative suivant une onde R est une onde S et toute
onde positive survenant aprés une onde S est dite onde R’ d’ou la possibilité

de complexes de morphologie différentes (Figure 16) [7, 8].

bt

Figure 16 : Nomenclature des QRS [8].
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3.2.4.Le segment ST :

Le segment ST correspond a la période transitoire pendant laquelle
aucun courant électrique ultérieur ne peut étre propagé a travers le
myocarde. Il se mesure de la fin de 'onde S au début de I'onde T [7].

3.2.5.’onde T et 'intervalle QT :

L’onde T représente la repolarisation du myocarde ventriculaire a son
état électrique de repos.

La repolarisation se fait de I’épicarde vers I’endocarde et correspond a
la repositivation de la surface des cellules myocardiques.

L’intervalle QT mesure le temps total écoulé pendant I’activation des
ventricules et le retour a I’état normal de repos, il est mesuré entre le début

de I'onde Q et la fin de I'onde T (figure 17) [7, 8].

R

Segment ST

T

Espace QT

Figure 17 : Espace QT et segment ST [8].

3.2.6.L’'onde U :

L’origine de I'onde U est incertaine, mais elle pourrait traduire la
repolarisation du septum inter ventriculaire, voire la repolarisation lente des
ventricules. Les ondes U peuvent étre difficiles a identifier, mais lorsqu’elles
sont présentes, elles sont plus facilement identifiables sur les dérivations

thoraciques antérieures, de V2 a V4 (Figure 18) [7].
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P
T u

Figure 18 : Onde U [8].

3.3. L’interprétation de I'ECG : [6, 8.

L’analyse doit étre méthodique et systématique. Elle comporte I’étude de :

La fréquence cardiaque en battements par minute ; la normale chez
I’enfant varie en fonction de I’age. (Tableau 1).

La régularité du rythme : le rythme est dit sinusal quand chaque
onde P est suivie d’un complexe QRS.

L’onde P : sa durée et son amplitude

Durée de I’intervalle PR : norme de 0,12 a 0,20s.

Le complexe QRS : morphologie, durée, axe

L’intervalle ST : sa morphologie (normalement isoélectrique), sa
durée -

L’onde T : morphologie, amplitude, durée.

L’espace QT : durée et morphologie.
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Tableau 1 : Normes de la fréguence cardiaque selon I’age [9].

Nouveau-né :< |[Nourrisson : 1 mois| Enfant : 2 - |Adulte> 14
Classification
1 mois -2 ans 12 ans ans

Fréquence 70-140 | 60-100

120 - 160 bpm| 100 - 160 bpm
normale bpm bpm
Tachycardie > 160 bpm > 160 bpm > 140 bpm (> 100 bpm
Bradycardie < 120 bpm < 100 bpm < 70 bpm | < 60 bpm

bpm : battements par minute

Tableau 2 : Les valeurs normales de I'ECG: [10].

Onde- Intervalle Valeurs normales

Fréquence cardiaque 60 - 100 bpm

Durée < 0.12 secondes
Onde P Amplitude < 2.5 mm(en D2)

Positive en DII, négative en aVR

Intervalle PR 120 a 200 ms
Durée de QRS 80-100ms. En pratique : 80-120ms
Axe de QRS -45 a +110°. En pratique : -30 a +90°

< 1/3 de 'amplitude de QRS
Onde Q physiologique
<40ms de sa durée

QT (variable avec FC) <440 ms a 60 bpm
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Il. LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT

1. Définition
L'arythmie cardiaque est un rythme cardiaque différent du rythme
sinusal normal, caractérisée par des perturbations touchant sa fréquence, sa
régularité et l'intensité de ses contractions [11]. Ce trouble peut étre
d'origine physiologique ou faire suite a une maladie [12]. |l peut se
manifester par une tachycardie (battements rapides), une bradycardie (lent)
ou par un rythme irrégulier tel que lors d'une fibrillation atriale ou des
extrasystoles. lls peuvent étre fonctionnels ou organiques, bénins ou malins
[13].
On distingue différentes formes d'arythmie : [14]
> Tachycardie: correspond a un rythme cardiaque plus rapide que la
normale.
> Bradycardie: se caractérise par un rythme cardiaque plus bas que la
normale.
> Arythmie: irrégularité des battements cardiaques.
> Extrasystole: contraction cardiaque prématurée, survenant
brusquement en dehors du rythme cardiaque régulier. Il peut s'agir
de battements isolés ou d'une succession de battements irréguliers
(palpitations).

2. Epidémiologie

La grande majorité des troubles du rythme a I’age pédiatrique est
représentée par des tachycardies supra ventriculaires. lls sont rencontrés

dans 0,1-0,4% de la population pédiatrique [15].
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On rencontre environ une tachycardie ventriculaire pour 20 a 30
tachycardies supra ventriculaires. Dans ce dernier groupe, l'origine
auriculaire est retrouvée dans 40 % des cas et l'origine jonctionnelle dans les
60 % restant [1].

Alors que les tachycardies ventriculaires (TV) surviennent apparemment
sans distinction d'age ni de sexe, les tachycardies supra ventriculaires (TSV)
ont une prédilection pour le tres jeune enfant de sexe masculin. Leur
association avec une cardiopathie congénitale n’est pas rare : 10 a 15 %,

voire plus en cas de syndrome de Wolff -Parkinson- White [16 ,17].

3. Mécanismes des troubles du rythme cardiagque [18]

Les troubles du rythme cardiaque sont la conséquence d’une anomalie
dans la genése de I'influx ou/et de troubles de la conduction.

3.1. Automatisme cardiague anormal

Il est caractérisé par la survenue d’une dépolarisation diastolique
spontanée, aboutissant a un potentiel d’action dans des fibres cardiaques
normalement dépourvues d’automatisme. Les tachycardies par automatisme
anormal ont pour caractéristique de ne pouvoir étre ni déclenchées, ni
arrétées par la stimulation. Les tachysystolies atriales (TSA), les tachycardies
hisiennes et certaines tachycardies ventriculaires relevent de ce mécanisme.

3.2. Activités déclenchées

Elles sont toujours précédées d’une activité électrique préalable. Il
s’agit de dépolarisations anormales se présentant sous la forme
d’oscillations faisant suite a un potentiel d’action et appelées, par référence a
ce dernier, post dépolarisations précoces ou tardives. Ces oscillations

peuvent atteindre un potentiel seuil initiant la dépolarisation de la cellule et
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déclencher ainsi une réponse propagée.

Les post-dépolarisations précoces apparaissent a la fin de la phase
de plateau du potentiel d’action (figure 19). Les activités
déclenchées induites par ces post dépolarisations précoces
apparaissent pour des fréquences basses. On pense que les
torsades de pointe sont liées a de telles activités déclenchées.

Les post-dépolarisations tardives apparaissent apres la
repolarisation (figure 20) et sont favorisées par I'élévation de la
concentration intracellulaire de calcium et des catécholamines
circulantes. Certaines tachycardies ventriculaires sont dues a des
activités déclenchées induites par ces post-dépolarisations tardives.

On les observe aussi en cas d’intoxication digitalique.

Figure 19 : Post-dépolarisation Figure 20 : Post-dépolarisation

précoce. tardive.

3.3. Phénomeéne de réentrée

Les phénomenes de réentrée le long d’un circuit impliquent la présence

de deux voies de conduction possibles pour l'influx électrique. Un bloc

unidirectionnel sur une des voies (figure 21) est I’élément initiateur de la

réentrée ; I'influx progresse alors le long de I'autre voie, dans laquelle la

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 43



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

conduction doit étre suffisamment lente pour qu’il puisse ensuite emprunter
dans le sens rétrograde la premiere voie de conduction, devenue perméable.
Le circuit est ainsi amorcé et I'influx circule de facon circulaire entre les deux
voies de conduction. La plupart des tachycardies de I’enfant sont des
réentrées : les tachycardies jonctionnelles réciproques et le flutter obéissent

a ce mécanisme.

Figure 21 : Mécanisme de réentrée. A, B. L’influx bloque sur une des voies
de conduction (grisée) qui est ensuite empruntée de facon rétrograde,
amorcant ainsi le circuit. C. Réentrée sur voie accessoire. D. Réentrée

intranodale.
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4. Les manifestations cliniques

La découverte d’une arythmie peut se faire : [1]

D’une facon fortuite ; surtout lors d’'un examen systématique chez un
nouveau-né qui trouve parfois une tachycardie souvent incomptable.

A I'occasion des manifestations subjectives décrites par de grands

enfants, ces manifestations peuvent inclure :

Des palpitations.

Des malaises.

- Des angoisses.

- Des lipothymies.

- Des troubles digestifs (difficultés a se nourrir).

A l'occasion d’apparition des signes d’insuffisance cardiaque (tres
fréquents chez le tout petit), et des troubles liés a la baisse du débit
cardiaque a type de :

- Collapsus.

- Syncopes.

- Convulsions.

5. Les moyens diagnostiques

5.1. L’électrocardiogramme de surface :

C’est I'examen de base, il doit étre parfait et gagne a étre enregistré
en 50 mm/s, avec une amplitude de 1T mV = 2 cm et enregistrement
multipistes synchrones (3, 4 ou 6 dérivations).

5.2. L’enregistrement cesophagien:

Sous simple prémédication, on met en place par voie nasale une sonde

pour le recueil de I'ECG endocavitaire dans l|'cesophage, en regard de
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I'oreillette gauche. On dispose ainsi d'une bien meilleure visibilité de
I'auriculogramme, de la possibilité de réaliser une stimulation auriculaire a
des fins diagnostiques et thérapeutiques (interruption d'un circuit de
réentrée) [53].

5.3. Les manceuvres de stimulations vagales:

Elles ont pour but de créer un bloc auriculo-ventriculaire transitoire
par hypertonie parasympathique et de démasquer l'activité auriculaire. En cas
de tachycardie jonctionnelle par réentrée, elles permettent souvent la
réduction de la crise. On aura recours a la compression oculaire et surtout a
I'injection d'un « bolus » intraveineux de 0,5 a 1 mg/kg de Striadyne ©.

5.4. L'enregistrement électrographigue au long cours (Holter) :

L’enregistrement se fait sur une ou deux dérivations sur la bande
magnétique d'un enregistreur portatif durant 24 heures. La bande est lue
secondairement a grande vitesse, permettant de repérer les différents
troubles rythmiques ou de conductions survenues durant l'enregistrement.
L’interprétation des tracés doit tenir compte des particularités du rythme
sinusal chez l'enfant : fréquence supérieure a 200/min chez le nourrisson
aux cris, bradycardie sinusale transitoire lors du sommeil, avec parfois
échappement jonctionnel, brefs lambeaux de bloc auriculo-ventriculaire avec
un PR long témoignant d'une stimulation vagale transitoire, présence
d'extrasystoles.

5.5. Les techniques d'enregistrement et de stimulation endocavitaires :

Nécessitent l'introduction d'une ou plusieurs sondes dans les cavités
cardiaques. Elles permettent [I'enregistrement des dépolarisations

auriculaires, hisiennes et ventriculaires. Par I'envoi de stimulations uniques
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ou répétitives judicieusement placés dans le cycle cardiaque, on peut
également étudier le déclenchement et l'arrét de certaines tachycardies, et
mesurer les périodes réfractaires. Ces techniques ont ainsi un intérét
diagnostique, mais aussi thérapeutique en permettant |'ablation d'éventuelles
voies accessoires, dont l'indication reste toutefois exceptionnelle chez le

jeune enfant [1].

6. Moyens thérapeutiques

6.1. Les médicaments anti—arythmiques :

6.1.1.Les digitaligues :

» Les digitaliques, a doses thérapeutiques, ont les effets suivants :

Un effet inotrope positif : ils augmentent la contractilité myocardique.

Un effet chronotrope négatif : ils ralentissent la fréquence d'émission
du nceud sinusal.

Un effet bathmotrope négatif qui permet de diminuer ou supprimer
les arythmies auriculaires.

Un effet dromotrope négatif : ils dépriment la conduction dans le
nceud auriculo-ventriculaire.

Mais, en cas de surdosage, et surtout s'il y a déchéance myocardique,
ils augmentent l'excitabilité ventriculaire, pouvant favoriser |'éclosion de
troubles du rythme ventriculaires: c'est I'effet bathmotrope positif au niveau
des ventricules.

= Parmi ces diverses propriétés physiologiques, la premiere rend

compte de l'utilisation des digitaliques dans l'insuffisance cardiaque.
Les trois suivantes expliquent leur utilisation comme anti

arythmique.
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La digoxine est le digitaliqgue de choix chez [I'enfant. Elle est
absorbée assez rapidement (absorption maximum au bout de 1
heure) mais non en totalité: environ 70 % de la dose ingéré est
absorbée; il convient donc en cas d'administration veineuse de
réduire d'un tiers la posologie.

La rapidité de l'absorption digestive fait de la voie orale le mode
d'administration tres habituel. La voie parentérale (intraveineuse)
peut étre utilisée occasionnellement [1].

La posologie varie en fonction du poids de I'enfant, en cas d’une

fonction rénale normale on donne :

10 a 15 pg/kg par jour chez le nourrisson et 5 a 10 pg/kg par jour

chez I’enfant en 2 ou 3 prises.

Cette dose a adapter en cas d’insuffisance rénale, de prématurité ou

d’association avec ’amiodarone [27].

6.1.2.L'amiodarone (Cordarone ®) :

C'est pour la majeure partie des tachycardies supra ventriculaires de
I'enfant le médicament de recours quand l'efficacité de la digoxine
est incomplete.

L’effet antiarythmique de cette drogue repose sur la conjonction de
plusieurs effets physiologiques qui sont:

Une action bradycardisante sinusale.

La dépression de la conduction dans le nceud auriculo-ventriculaire.
Et la diminution de l'excitabilité tant au niveau des oreillettes que
des ventricules [19].

Le schéma thérapeutique comporte 2 phases :
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* Une phase de traitement d'attaque (500 mg/m2/24 h) pendant 5 a
10 jours.
* Puis une phase de traitement d'entretien a demi-doses (250
mg/m2/24 h).
* La toxicité aigue du médicament est extrémement faible, I'écart
entre dose thérapeutique et dose toxique étant tres large.
= |’administration au long cours est responsable d'effets secondaires :
Les uns mineurs : Photosensibilisation cutané, dépots cornéens
exceptionnellement génants, toujours réversibles a I'arrét du traitement.
D’autres plus sérieux mais rares, plus encore que chez l'adulte et
exceptionnels chez le nourrisson; il s'agit de dysthyroidie (hypothyroidie,
hyperthyroidie). Le risque possible de dysfonctionnement thyroidien rend
peu souhaitable I'utilisation au treés long cours de cette drogue et doit faire
vérifier la fonction thyroidienne avant I'administration de la drogue, puis tous
les 3 mois [1].

6.1.3.La Striadyne ® : [1]

» La Striadyne ® (adénosine triphosphorique ou ATP) est utilisée en
rythmologie par voie intraveineuse.

» Elle est présentée sous forme d'ampoules injectables de 2 mL dosées
a 20 mg et la posologie est de 0,5 a 1 mg/kg en injection
intraveineuse rapide.

» |’effet de cette drogue est celui d'une stimulation vagale brutale
visant en particulier a freiner brusquement la conduction entre les
oreillettes et les ventricules au niveau du NAV.

* La réponse au «test de Striadyne », est d'un grand intérét
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diagnostique dans les tachycardies du nourrisson, en méme temps
gu'elle peut avoir un intérét thérapeutique, en fait limité par la
brieveté d'action de la drogue.

* Le test a la Striadyne ® doit étre entouré de précautions impératives :

* La fréquence de nausées, voire de vomissements nécessite de ne
I'effectuer que chez un enfant a jeun, estomac vide ou vidé
préalablement.

= Parmi ses effets indésirables ; on trouve le bronchospasme, d’ou sa
contre indication en cas d'asthme.

» Une éventuelle anoxie, une acidose, des troubles ioniques
importants auront été préalablement corrigés.

» || est essentiel de disposer d'une bonne voie d'abord veineuse.

* Lle test doit étre effectué sous enregistrement électro
cardiographique simultané.

*» La possibilité de bradycardie franche, voire de pauses lors de la
réduction de la tachycardie, doit faire préparer au préalable une
seringue d'atropine a proximité a injecter en cas de besoin.

6.1.4.Les bétabloquants : [1]

* |Is peuvent étre utilisés dans le traitement et la prévention des
tachycardies de I'enfant.
* |ls ont les contre-indications suivantes :
. L’insuffisance cardiaque.
. Les troubles de la conduction auriculo-ventriculaire.
. L’asthme.

. L'hypoglycémie sévere.
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* Le Pindolol (Visken ®) est utile quand on redoute une bradycardie
sinusale trop importante, nocturne en particulier. Sa courte durée
d'action et son effet sympathomimétique intrinseque contribuent a
limiter son action dépressive de la fonction myocardique.

* Le Nadolol (Corgard ®) est le béabloquant d'effet retard le plus
puissant: son action est manifeste 4 heures environ apres la
premiere prise et se fait encore sentir 3 a 4 jours apres l'arrét du
traitement. Il n'a pas d'effet sympathomimétique, ce qui en fait le
médicament électif des syndromes de QT long congénital et des
tachycardies ventriculaires catécholinergiques. Sa demi-vie est
longue et il est nettement bradycardisant.

* Le Sotalol (Sotalex ®) a pour principale caractéristique d'avoir, a
fortes doses, le méme effet que I'Amiodarone sur le potentiel
d'action.

* |'"Acébutolol (Sectral ®) possede une cardiosélectivité et une action
sympathomimétique intrinseque qui rendent compte du peu d'effets
secondaires.

» Ces substances sont souvent prescrites dans le traitement préventif
des tachycardies par rythme réciproque et, d'une facon générale, a
I'encontre de  toutes les dysrythmies a  participation
catécholinergique comme certaines tachycardies atriales ou
réentrées intra-auriculaires, ou certaines tachycardies ventriculaires
en salves. On doit enfin souligner que [I'efficacité initiale d'un
bétablogquant sur une arythmie supra ventriculaire d'apparence

catécholinergique peut s'épuiser en quelques semaines a quelques
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mois : ces cas d' « échappement »au traitement sont loin d'étre rares

et obligent a renforcer le traitement par un autre anti arythmique.

6.1.5.Les antiarythmigues de classe | :

lls agissent au niveau de la phase 0 en diminuant I'influx entrant de

sodium (effet stabilisant de membrane), ce qui a pour effet d’augmenter la

durée du QRS. Leur action s’exerce surtout sur les fibres a réponse rapide

[20].

La quinidine n'est pratiquement pas utilisée chez I’enfant.

Le disopyramide (Rythmodan ©®): est surtout utilisé pour ses
propriétés atropiniques bénéfiques en cas d'hypertonie vagale. Il
déprime la fonction myocardique et interfere avec le métabolisme
de la digoxine.

La flécainide (Flécaine ®) trouve sa principale indication en pédiatrie
dans le traitement des syndromes de Wolff Parkinson-White isolés,
c est-a-dire sans cardiopathie ni troubles conductifs associés, mais
compliqués d'acces séveres de tachycardie hétérotope.

La propafénone (Rythmol ®) est un anesthésique de membrane dont
la particularité essentielle est de raccourcir le potentiel d'action
cellulaire et de posséder une action bétabloquante modérée. Son
action dépressive sur la conduction vaut pour tout le tissu
myocardique, depuis la région sino-auriculaire jusqu'au systeme
His—-Purkinje et le myocarde ventriculaire. Ses meilleures indications
sont les troubles du rythme sur cceur sain, sans troubles de
conduction ni signes de défaillance cardiaque: certaines

tachycardies atriales chroniques, les tachycardies paroxystiques par
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rythme réciproque [1].

6.1.6.Les inhibiteurs calciques :

Seuls le vérapamil et le dépridil ont des propriétés antiarythmiques
reconnues.

Comme tous les antiarythmiques de la classe IV de la classification de
Vaughan-Williams, le vérapamil (Isoptine ®) inhibe le courant calcique lent
entrant dans la cellule, et ce, proportionnellement a la dose administrée. Il
déprime donc l'activité sinusale, allonge nettement la période réfractaire du
nceud auriculo-ventriculaire. Cette action élective sur la phase 2 du potentiel
d'action se traduit en clinique par un ralentissement modéré du rythme
sinusal et par une dépression nette de la conduction auriculo-ventriculaire.
Par voie orale, il est indiqué dans trois types de troubles du rythme: les
tachycardies jonctionnelles réciproques permanentes, en relais de
I'amiodarone et en association a un traitement digitalique de fond; certaines
tachycardies atriales chroniques; et certaines tachycardies ventriculaires en
salves bénignes. L’administration de vérapamil par voie intraveineuse est
dangereuse chez le nourrisson car elle fait courir le risque d'une hypotension
brutale en raison d'un effet inotrope négatif puissant et d'une importante
vasodilatation périphérique [1].

6.2. Les techniques électriques :

6.2.1.Le choc électrique externe :

C’est l'application en transthoracique d'une décharge électrique
d'environ 3 a 5 J/kg que I'on double en cas d'échec. Toute activité électrique
est alors interrompue, rendant possible une reprise sinusale.

Ce peut étre une manceuvre de réanimation dans une situation
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dramatique (arrét cardiocirculatoire par fibrillation ventriculaire) nécessitant
d'effectuer le plus rapidement possible un massage cardiagque externe, une
ventilation artificielle en oxygene pur et une correction de l'acidose
métabolique.

Comme il peut étre indiqué pour le traitement « a froid » d'un trouble
du rythme rebelle (Fibrillation et flutter auriculaires mal tolérées
hémodynamiquement ou n'ayant pas été réduits par les traitements
médicamenteux ou endocavitaires), et il convient alors de s'entourer de
quelques précautions:

- Enfant a jeun.

- Mise en place préalable d'une bonne voie veineuse périphérique.

- Anesthésie générale de breve durée.

- Oxygénation préalable au masque.

- Présence a proximité d'un matériel de ventilation artificielle.

- S'il existe un doute sur une possible défaillance sinusale, on

montera une sonde de stimulation pour pallier une éventuelle
mauvaise reprise sinusale [1,31].

6.2.2.L électrostimulation cardiaque transitoire : [1,31]

Elle comporte deux types de stimulations :

a. La stimulation cesophagienne :

Elle nécessite l'introduction d'une sonde dans l',esophage, le long de
la face postérieure de l'oreillette gauche, ce qui permet le recueil d'un ECG et
une stimulation auriculaire. Elle est indiquée dans :

@ | ’entrainement auriculaire d'une bradycardie sinusale excessive (a la

condition d'une conduction auriculo-ventriculaire parfaite), voire

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 54



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

entrainement ventriculaire en urgence dans l'attente d'un
entrainement endocavitaire.

@ |a stimulation auriculaire dans le but de « casser » une tachycardie
jonctionnelle réciproque ou de réduire un flutter auriculaire;

e |a stimulation auriculaire a visée diagnostique pour affirmer une
tachycardie ventriculaire ou pour étudier la perméabilité d'une
préexcitation.

b. La stimulation endocavitaire :

Il s'agit d'une stimulation électrique réalisée par voie endocavitaire.
Celle-ci nécessite l'introduction endocardiaque d'une sonde d'entrainement,
par voie veineuse (en général par la veine fémorale) dans des conditions de
stérilité optimales, sous controle radioscopique (amplificateur de brillance).
Cette sonde est placée soit a la pointe du ventricule droit dans le cas d'une
stimulation ventriculaire, soit au bord externe de [|'oreillette droite dans le
cas d'une stimulation auriculaire, et est reliée a un boitier de stimulation.
Cette stimulation électrique peut étre ventriculaire pour :

@ Pallier une bradycardie sévere.

o Réduire des tachycardies par rythme réciproque ou des flutters

auriculaires

« Ftudier la conduction normale ou anormale (faisceau de Kent), ou les

mécanismes de certaines tachycardies rebelles

6.2.3.Stimulation définitive: I'implantation d’un stimulateur cardiaque :

L’implantation est indiquée essentiellement pour le traitement des BAV
de I’enfant. L’implantation d’un stimulateur est réalisable quel que soit I'age ;

des la période néonatale, avec un risque opératoire faible et de bons
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résultats [31].

Deux voies sont utilisées, la stimulation épicardique, nécessitant un
abord, et la stimulation endocardique. Le choix de la voie d’implantation
dépend de I’age et du poids de I’enfant :

- Chez les nouveau-nés et les nourrissons, en pratique au-dessous
de 10 kg, la stimulation par voie épicardique chirurgicale est
préférée pour préserver le capital veineux d’enfants qui devront étre
stimulés toute leur vie (fig 16). Les électrodes sont introduites par
thoracotomie gauche, puis cousues a la surface du coeur. Leur
extrémité distale est ensuite passée a travers les insertions latérales
du diaphragme, jusqu’a I’espace compris entre la loge rénale et le
péritoine pariétal postérieur, ou elles sont raccordées au stimulateur
introduit par lombotomie [21].

- Des que le poids de I’enfant le permet, le systeme d’entrainement
est implanté par voie endocavitaire. Les sondes sont introduites par
dénudation de la veine céphalique et/ou ponction de la veine sous-
claviere. Elles sont ensuite guidées sous controle scopique vers les
cavités cardiaques droites. Une fois en place, on teste leur
fonctionnement, on les visse dans la paroi myocardique, puis on les
raccorde au pacemaker placé devant le muscle pectoral. Les
résultats de la stimulation par voie endocavitaire de I’enfant sont
tres satisfaisants et la croissance ne pose en pratique pas de

probleme [22].
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6.2.4. Défibrillateur implantable :

Les défibrillateurs automatiques implantables sont des générateurs
d’impulsions reliés a des électrodes, capables de reconnaitre des troubles du
rythme ventriculaire et de les réduire en délivrant un choc électrique [23].

IIs sont indiqués chez les patients ayant eu des troubles du rythme
ventriculaire graves, répétés ou syncopaux. En cas de tachycardie
ventriculaire ou de fibrillation ventriculaire déclenchables a I|'exploration
électrophysiologique sous traitement antiarythmique, un défibrillateur est
également indiqué avec un impact prouvé sur la mortalité [31].

6.2.5.Ablation par radiofréquence :

Les techniques d’ablation, développées chez I’adulte, ont été utilisées
chez I’enfant des le début des années 1990 [24].

Elle permet de guérir définitivement les enfants ayant une TSV
chronique ou un syndrome de WPW menacant. Cette méthode consiste a
détruire les structures myocardiques responsables des troubles du rythme,
voie accessoire ou foyer d’automatisme. L’ablation est réalisée lors d’un
cathétérisme cardiaque et consiste a appliquer sur la zone a détruire, grace a
une électrode spéciale et durant 20 a 60 secondes, un courant électrique
dont la fréquence est de I'ordre de 500 kHz. Le tissu au contact du cathéter
est « chauffé » et la Iésion thermique réalisée est proportionnelle a la surface
de contact entre I’électrode et le tissu myocardique. Il est donc indispensable
que I'application du courant de radiofréquence se fasse trés exactement sur
la zone myocardique générant le trouble du rythme. Ce procédé a une
efficacité supérieure a 95 % pour supprimer les voies accessoires et les

complications sont rares [18,25,26].

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 57



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

IIl. DIFFERENTS TYPES DES TROUBLES DU RYTHME

CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT

1. Les tachycardies a QRS fin ou TSV :

> Définition :

La tres grande majorité des arythmies de I’enfance est représentée par
des tachycardies a QRS fins soit, par définition, des tachycardies supra
ventriculaires (TSV). Le terme TSV regroupe différentes formes d’arythmies
de localisation et de mécanisme différents. Par définition, les TSV naissent
au-dessus de la bifurcation du faisceau de His. Sur I’électrocardiogramme
(ECG) de surface, ces tachycardies se caractérisent donc par des complexes
QRS fins, inférieurs a 80 ms [27]. Elle touche a la fois les chambres
supérieures et inférieures du coeur. Le rythme cardiaque peut atteindre 220
battements par minute [28].

> Epidémiologie :

Les troubles du rythme supraventriculaires de I’enfant sont variés. lls
sont rencontrés dans 0,1-0,4% de la population pédiatrique [15]. La
prédominance masculine est quant a elle une constante chez le petit enfant.
On observe pres de 70 % de garcons quel que soit le mécanisme de la
tachycardie, exception faite des tachycardies hissiennes. L’association avec
une cardiopathie congénitale n’est pas rare 10 a 15 %, voire plus en cas de
syndrome de Wolff-Parkinson-White [16,17, 29,30].

> Les étiologies :

On recherche une étiologie par linterrogatoire (antécédents
chirurgicaux, cardiopathie connue, intoxication), par lI'échocardiographie

(malformation, cardiopathie acquise) par un ionogramme sanguin a la
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recherche d'une dyskaliémie [1].

Parmi les étiologies des TSV on trouve :

- Certaines cardiopathies (5 a 10 %): double discordance, anomalie
d'Ebstein, communication inter-auriculaire

- évoluée, anomalie tricuspide ou mitrale.

- Myocardiopathies.

- Tumeurs.

- Intervention chirurgicale de Mustard et de Senning pour correction
de la transposition des gros vaisseaux.

- Cathéter auriculaire.

- Intoxication digitalique.

- Mais le plus souvent, on ne retrouvera aucune cause a la tachycardie
[31].

> Les signes cliniques :

La présentation clinique est fonction de I’age de I’enfant et de la
tolérance hémodynamique de la tachycardie. Dans la premiere année de vie,
le diagnostic peut étre fortuit a [l'auscultation lors d’un examen
systématique, qui découvre parfois une tachycardie souvent incomptable
[1,27]. A l'inverse, I'entrée dans la maladie peut étre dramatique dans un
tableau de collapsus circulatoire si une tachycardie persistante a été
méconnue jusqu’a se compliquer d’un épuisement ischémique du ventricule
gauche et d’une défaillance cardiaque sévere [18,27]. Dans ce contexte, les
parents décrivent souvent dans les jours qui ont précédé des signes
d’insuffisance cardiague a minima comme une paleur, une apathie et surtout

des difficultés alimentaires [32].
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Au dela des toutes premieres années de vie, chez I’enfant plus grand,
les TSV se révelent en regle générale par des palpitations [33]. La plainte
fonctionnelle peut étre en effet assez vague : maux de ventre, géne
thoracique, anxiété, intolérance a I'effort, dyspnée, vertiges, lipothymie, et
rarement de syncopes. La description des palpitations n’est alors qu’au
deuxieme plan [32].

> Le diagnostic :

Sur ’ECG de surface les TSV présentent typiquement un complexe QRS
étroit (moins de 80 ms), car la transmission des impulsions ventriculaires
passe par le systeme de conduction électrique normal. Exceptionnellement,
la tachycardie peut présenter un complexe QRS large [34]. En cas de bloc de
branche organique ou induit par la tachycardie, ou encore en cas de
conduction par un faisceau accessoire (Kent) [31].

Dans tous les cas, l'identification des auriculogrammes et leurs
relations avec les complexes QRS, permet de faire le diagnostic du type de la
TSV et de définir une conduite thérapeutique [33]. La distinction sur ’'ECG de
surface de ces événements n’est pas toujours aisée chez I’enfant, non
seulement parce que le cycle de la tachycardie est rapide mais aussi parce
gu’elle est conduite en 1/1. Les manceuvres vagales et |’enregistrement
cesophagien sont souvent utiles et peuvent éventuellement étre couplés. Les
manceuvres vagales chez I’enfant sont : I’application d’une vessie de glace
sur le visage pendant 10 secondes chez le nouveau-né et la compression des
globes oculaires chez les plus grands. Le test a l'adénosine est souvent
nécessaire (adénosine avant 1 an : 0,15 mg/kg, aprés 1 an : 0,1 a 0,3 mg/kg

en intraveineuse flash : Krenosin®-Adénocor®; I’adénosine triphosphate
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[Striadyne®]: 0,5 mg/kg en intraveineuse flash) [27]. L’enregistrement ECG
doit étre continu pendant la réalisation des manceuvres vagales) [33].
L’enregistrement du début et de la fin d’une tachycardie, sur un tracé du
rythme ou un Holter, donnent d’importantes indications sur le mécanisme
physiopathologique. Si elle débute et termine brusquement (forme
paroxystique), il s’agit le plus probablement d’un mécanisme de réentrée,
souvent provoqué par une extrasystole. Par contre une augmentation ou
diminution lente de la fréquence cardiaque sont typiques pour une
tachycardie automatique (p.ex. tachycardie atriale ectopique) [34].

> Le traitement:

Les TSV de [I’enfant obéissent a deux mécanismes principaux:
automatisme cardiaque anormal et réentrée. Le mécanisme conditionne le
traitement en urgence mais aussi le traitement d’entretien. Les tachycardies
par automatisme anormal ont pour caractéristique de ne pouvoir étre ni
déclenchées ni arrétées par stimulation cardiaque, et ne peuvent pas non
plus étre réduites par cardioversion. Les tachysystolies atriales et les
tachycardies hisiennes reléevent de ce mécanisme. Les tachycardies par
réentrée peuvent étre déclenchées ou arrétées par stimulation, et on peut les
interrompre par cardioversion. Les tachycardies jonctionnelles réciproques, le
flutter atrial et la réentrée intranodale obéissent a ce mécanisme [33].

1.1. Les tachycardies hissiennes

> Epidémiologie :

La tachycardie hissienne est la forme la plus rare mais aussi la plus
grave de TSV de I’enfant [27].

Elles représentent moins de 5 % de I’ensemble des tachycardies
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supraventriculaires (TSV) chroniques de I’enfant [35]. Elle intéresse autant
les garcons que les filles [32].

Elles surviennent souvent sur cceur sain. En dehors des formes
congénitales, on peut observer des TH sur cardiopathie, parfois dans les
suites d’un cathétérisme cardiaque ou d’une intervention chirurgicale [36].

> Le mécanisme :

Ce trouble du rythme est secondaire a I'activité d’un foyer ectopique
situé au niveau du tronc du faisceau de His ; entre le nceud auriculo-
ventriculaire et la bifurcation du faisceau de His. Sa naissance avant cette
derniere le classe dans le groupe des tachycardies supra ventriculaires
[1,32]. La fréquence de ce foyer est 240 = 60 bpm, pouvant atteindre 370
bpm chez le nouveau- né [35].

L’origine des lésions des voies de conduction est elle-méme inconnue.
Il est décrit des lésions de fibroses enserrant le tronc du faisceau de His,
ainsi que des anomalies de positions du nceud auriculo-ventriculaire (situé a
gauche) [36]. Le caractere familial de cette tachycardie fait suspecter une
transmission autosomique dominante rendant nécessaire une enquéte
approfondie dans la famille du sujet atteint [36,37].

De son lieu de naissance hisien, la dépolarisation entraine les
ventricules(ou la dépolarisation gagne les ventricules) sans frein. La remonte
vers les oreillettes se fait au travers du nceud auriculo-ventriculaire. S'il est
perméable, la conduction est totale, et on note un méme nombre d'ondes P' a
axe ascendant que de QRS. S'il est peu perméable, il apparait un bloc
rétrograde partiel, avec 2 ou 3 QRS pour une onde P'. Si le bloc est total, le

NAV arrétera la totalité des dépolarisations (bloc rétrograde complet)
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permettant ainsi au nceud sinusal de retrouver son activité et de faire
réapparaitre une onde P sinusale, plus lente et indépendante des QRS
(dissociation auriculo-ventriculaire avec plus de QRS que d'ondes P) [1,31].

> Diagnostic et manifestations clinigues :

Le diagnostic est souvent précoce dans la période postnatale voire
anténatale, d’ou le terme anglo- saxon de congenital junctional ectopic
tachycardia [38]. Ces tachycardies surviennent chez des nourrissons a priori
indemnes de malformation cardiaque congénitale. La survenue rapide de
signes de défaillance cardiaque globale est de constatation fréquente (plus
de 60 % des cas) [39].

Le diagnostic est habituellement simple, fait sur I'ECG de surface
montrant une tachycardie a QRS fin (rarement large, par bloc de branche
fonctionnel) comportant plus de QRS que d’ondes P (figure 22) ; soit parce
qu'il existe une dissociation auriculo-ventriculaire, soit parce qu'un bloc
rétrograde partiel diminue le nombre des ondes P' dont l'axe est alors
ascendant. Plus rarement, la conduction rétrograde ventriculo-auriculaire est
totale de type 1/1 et il y a alors autant de QRS fins que de P', ce qui peut
faire discuter une tachycardie atriale ectopique ou un rythme réciproque
jonctionnel. En cas de doute, une stimulation vagale (un test a la Striadyne®)
ou un traitement antiarythmique (amiodarone) permet en freinant la
conduction rétrograde de bloquer les ondes P' et de voir apparaitre la
dissociation auriculo-ventriculaire. La fréquence ventriculaire n'est
évidemment aucunement influencée par ce test; elle est, en moyenne,

comprise entre 180 et 280 par minute [1,39,40].
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Figure 22 : Tachycardie hisienne chez un nourrisson de 15 jours sans

cardiopathie :
L’électrocardiogramme montre une tachycardie réguliere a QRS fins
(210/min) avec des ondes P moins nombreuses (130/min) et dissociées des
QRS [39].

> Le traitement:

Les chocs électriques n’ont habituellement pas d’effet, car le foyer
reprend immédiatement son activité [18].

Actuellement le traitement repose sur I’Amiodarone qui est le seul
antiarythmique qui permet de ralentir le foyer ectopique [27].

L’Amiodarone ne réduit pas le trouble du rythme mais il ralentit la
fréquence du foyer d’automatisme jusqu’a ce que le sinus reprenne la
commande de ['activité électrique du coeur apres plusieurs mois voire

plusieurs années de traitement, ce qui permet alors le sevrage thérapeutique
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[35]. L’évolution progressive vers un bloc auriculo-ventriculaire complet est
exceptionnelle, mais des morts subites ont été observées [41].

Au sevrage, si la tachycardie récidive ou dans les formes gravissimes
comportant une insuffisance cardiaque réfractaire et dont la tachycardie n’est
pas assez rapidement controlée par ’Amiodarone [27,42].

L’ablation par radiofréquence ou la modulation du faisceau de His peut
étre proposée, cette technique réalisée avec succes par certaines équipes, a
pour principal inconvénient la nécessité de mettre en place un stimulateur a
demeure. Le foyer arythmogéne est situé a proximité immédiate des voies de
conduction normales ; le risque de trouble conductif post ablation est
important [27,43].

> Le pronostic :

La tachycardie hissienne est la forme la plus grave des TSV de I’enfant ;
elle peut évoluer vers la défaillance cardiaque et entrainer la mort de I'enfant
si on ne parvient pas a abaisser la fréquence ventriculaire par un traitement
antiarythmique [44]. La mortalité était tres importante, entre 30 et 35 %,
jusqu’a l'utilisation de ’'amiodarone [35].

Sous traitement, le pronostic on observe un ralentissement progressif
du foyer hisien qui vient interférer au bout de quelques mois ou années avec
le rythme sinusal. L’évolution progressive vers un bloc auriculoventriculaire
complet est exceptionnelle, mais des morts subites ont été observées [41].

1.2. Les tachycardies atriales

Les tachycardies d'origine auriculaire naissent au-dessus du nceud
auriculo-ventriculaire, et elles sont les plus simples des TSV [31]. Elles

comprennent :
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- les tachycardies atriales ectopiques ou tachysystolies auriculaires.

- le flutter auriculaire.

- la tachycardie atriale chaotique; une variété particuliere de

tachycardie hétérotope auriculaire, propre aux nouveau-nés.

Toutes ces tachycardies ont en regle des complexes QRS fins. Leur lieu
d'origine est une oreillette [1]. Leur diagnostic est en général facile et repose
sur l'identification a I'électrocardiogramme d'un bloc auriculo-ventriculaire
(plus d'ondes P' que de QRS) soit spontanément, soit a la faveur d’une
manceuvre vagale [18,31].

1.2.1.Flutter atriale

> Epidémiologie :

Le flutter est un trouble du rythme fréquent, il ne représente que 1 %
des arythmies de I’enfance mais jusqu’a 15 % des TSV de la période
néonatale [17].

> Mécanisme :

Le flutter atriale est une réentrée, il réalise un circuit intra-auriculaire,
d'une fréquence vers 400 chez le nouveau-né a 300 chez le grand enfant.
Cette fréquence tres rapide explique le bloc fonctionnel du nceud auriculo-
ventriculaire, permettant le plus souvent une fréquence deux fois moindre
pour les ventricules (figure 23) [31]. Le flutter auriculaire droit typique
représente une forme particuliere de la tachycardie par réentrée intra-
auriculaire. L’excitation se propage contre le sens des aiguilles d’'une montre,
vers le haut le long du septum inter auriculaire pour redescendre le long de
la paroi latérale de 'oreillette, puis par I'isthme entre la veine cave inferieure

et I’anneau tricuspide, pour retourner enfin vers le septum inter-auriculaire,
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ce qui donne les ondes typiques en dents de scie dans les dérivations

inferieures I, 11l et aVF [34].

Auriculogramme de flutter :

ondes P' 2 400/min
g nOdaWV\A{\
QRS a 200/min en bloc 2/1
Figure 23 : Mécanisme du flutter atrial [31].

> Les étiologies :

On distingue deux types de flutters dans la période pédiatrique. Le
flutter sur cceur sain dont le diagnostic est fait dans deux tiers des cas dans
la premiére année de vie, voire méme en anténatal, et le flutter associé a une
cardiopathie. Les cardiopathies susceptibles de se compliquer de flutter dans
I'enfance sont :

L’insuffisance ou rétrécissement mitral, I'insuffisance ou
rétrécissement tricuspide, la communication interauriculaire, la dilatation
idiopathique de l'oreillette droite, I’anévrisme du septum interauriculaire, la
présence de nodules intra-atriaux, et la fibrose endomyocardique [31,45].

Il a été rapporté dans la littérature que la difficulté d’adaptation a la vie
extra-utérine, ainsi que la mise en place des cathéters exposent au
développement de cette arythmie [46].

> Diagnostic et manifestations clinigues :

Cliniquement la tolérance du trouble du rythme est variable mais des

signes de défaillance cardiaque peuvent étre mis en évidence, méme chez le
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foetus, avec anasarque, pres d’une fois sur deux. D’apres Karen et al,
I'installation des signes d’insuffisance cardiaque est indépendante de la
cadence ventriculaire et en rapport avec l’ancienneté de [I'arythmie
diagnostiquée en retard [47]. Leur diagnostic électrique est facile ; sur I’'ECG,
le flutter se caractérise par des ondes P en « dents de scie » (ondes F),
sans retour a la ligne isoélectrique. La fréquence atriale est tres rapide,
environ 400/min, et la conduction vers les ventricules se fait habituellement
en 2/1, si bien que la tolérance clinique est initialement bonne (figure 24).
Lorsque les ondes de flutter sont mal dégagées, I'origine de la TSV est facile
a mettre en évidence grace aux manoeuvres vagales (tracé 7) [48]. On peut
aussi enregistrer l'activité électrique atriale par voie transoesophagienne.
Cette méthode permet de faire le diagnostic du flutter et également de le
réduire par stimulation atriale rapide [49,50].

Actuellement, le diagnostic in utero est possible grace a I’échographie
sur la constatation d’une fréquence auriculaire élevée, a 400/ minute, avec un
bloc fonctionnel 2/1 responsable d’une fréquence ventriculaire d’environ

200/ minute [51].
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En (A) la tachycardie est en 1/1, les ondes F ne sont pas clairement
identifiables.
Sous I'effet des manceuvres vagales (B), la conduction passe en 2/1 avec une
activité atriale en toit d’usine bien visible (*) en DIl [32].

» Traitement :

Le flutter de la période néonatale n’est généralement pas associé a une
malformation cardiaque, il n’y a pas d’indication a I’anticoagulation [52].

Le flutter est une réentrée, dont la réduction peut étre obtenue par
stimulation atriale rapide.

Comme la proximité anatomique de [I'oreillette gauche et de
I’';esophage permet de stimuler I'oreillette par voie transoesophagienne,
cette méthode est devenue le mode électif de réduction du flutter néonatal
[53]. En cas d’échec, la stimulation endocavitaire est presque constamment
efficace. Si on ne dispose pas du matériel de stimulation, la digoxine seule
ou associée a l’amiodarone est efficace, mais d’action lente. En cas de

détresse circulatoire liée a la conduction rapide du flutter vers les ventricules,
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il faut donc faire un choc électrique (1 a 2 j/kg). Aprés retour en rythme
sinusal, le traitement d’entretien est la digoxine durant 6 mois lorsqu'il s'agit
de nouveau-né avec une forme idiopathique dans le but d'éviter les récidives,
et les enfants sont définitivement guéris mais certaines équipes ne donnent
aucun traitement tant que le pronostic est bon et les rechutes
exceptionnelles [45].

S'il s'agit d'un enfant avec cardiopathie, les récidives sont fréquentes et
le traitement plus délicat. Le plus souvent on associe a la digoxine de la
Cordarone® ou du Rythmodan®. La destruction d'une partie du circuit par
radiofréquence peut étre proposée [31].

» Pronostic et évolution :

Les flutters néonataux constituent une entité trés spécifique a cette
période de la vie, caractérisée le plus souvent, par I’absence de cardiopathie
sous-jacente et un excellent pronostic final une fois passée la période
critique initiale [54].

Apres l'age d’un an, la guérison définitive peut étre affirmée, en
I’absence de cardiopathie associée. Il n’y a pas de récidive si le traitement est
précoce, et en I'absence d’autre arythmie supraventriculaire associée [47,55].

Si bien que le pronostic final est excellent, les rares cas de déces
mentionnés dans la littérature sont survenus chez des feetus en anasarque,
éventuellement traités par sotalol, ou en cas de cardiopathie associée sous-

jacente [36].

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 70



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

1.2.2.La tachysystolie auriculaire ou la tachycardie atriale ectopique

> Epidémiologie :

Les tachycardies focales par automaticité anormale sont minoritaires
dans la premiére année de vie [16].

Avec I’age, I'incidence des foyers ectopiques atriaux augmente mais
reste minoritaire par rapport aux réentrées [56,62].

» Mécanisme :

Les TSA sont dues a l'automaticité anormale d’un foyer ectopique
auriculaire [18].

« Ectopique » signifie « pas a sa place » et, dans ce cas-ci, on fait
référence a une impulsion dont I'origine se trouve ailleurs que dans le nceud
sino-auriculaire. Cette forme d’arythmie est provoquée par un petit groupe
anormal de cellules qui envoie des signaux a I’atrium, signaux qui font que
I’atrium se contracte trop tot et a un rythme trop rapide. Il y a souvent un
délai dans la conduction de I’'impulsion dans le nceud AV [28].

> Les étiologies :

Il s’agit habituellement d’une complication qui survient a la suite d’une
chirurgie mais elle peut aussi se produire dans un coeur normalement
constitué [28].

> Diagnostic et manifestations clinigues :

Leur mode de révélation est variable et fonction de la fréquence de la
tachycardie, de son ancienneté et du nombre des acces de tachycardie. Une
tachycardie persistante non diagnostiquée peut conduire a une

cardiomyopathie rythmique [57].
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Dans les cas simples, le diagnostic est facile sur 'ECG ; il y a plus
d’ondes P’ que de QRS et leur morphologie est différente de I'onde P
sinusale (figure25). Le diagnostic est plus difficile lorsque I'auriculogramme a
la morphologie d’'une onde P normale, car ces TSA ressemblent alors a des
tachycardies sinusales, en particulier chez les enfants en défaillance
cardiaque [58]. L’attention doit étre attirée par un espace PR un peu long
compte tenu de la fréquence rapide (figure 26) et les manceuvres vagales
sont tres utiles pour démasquer les ondes P’ en créant un BAV transitoire
[59]. Dans ce cas I’Holter- ECG des 24 heures peut aider au diagnostic en
montrant un espace PR qui ne se raccourcit pas avec l'accélération de la
fréquence cardiaque [60].

Ondes P' dont I'axe dépend du siege du foyer

M=l

Frein nodal

QRS en bloc 2/1

Figure 25 : Diagnostic de la tachysystolie auriculaire : ondes P’ plus
fréquentes que le QRS avec une morphologie différente de I’onde P sinusale

en cas de conduction auriculo-ventriculaire en 2/1 [31].

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 72



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

A
" 4
HWW A Mt W{«/»«)«/a)nwfwdn/%/tmw el /Jﬂ ﬂ
T pARARAHARNRY
*«J} V\‘ \JNK‘\JV\\, %w \JM\ -J\r-‘\-w/\rf‘ A AN ' (NN ,,/J‘ A \J U A J A A A
, e

'l\mw WWU °V ubv Mw w» wﬁ /“(J(mw{wlﬂ(w ‘,'N ﬁwLNJWJNWW i
ML L]

L
i *JWM J'M’v\' ) ~v *““M"”vw AR .J.H\,(.J Mwww}vjw!w ”“f“,’ﬂ“L“P‘V'”{;\J

J = B laVR ‘v1 |»va
A N e A * o W \ - A . :
e e e BV, ‘-/—|" W, ,L,A"\\_\/ -,‘,~]"‘», — ,-‘f\ 4 Vo \.‘, fnr- '\J\"“\;’ﬁ”’k" f\J,_-’\J{ N_A, | PR ‘V,J AL ,.J ’/‘

. ’aVL va VS
‘! AN \ MUA LN | NN [ Iy N A A AN A ‘ N [
S A AN S | — -_l-w Y S AT, \v AN Y \1” LW, MR }!r’/ "‘..f\l NA \(_) w\/;\,»_"\_‘:
I ' - 1! e |l ) '
Pl = ) ‘} ' ‘

— 1] !aVF 1V3 I I l i\-'6
| ] | T b :
| . ) e i ~N A LS A LA N \ A A \

T B \'& A ANIIN "f‘ AV SR AN SRR , AN A A J NOAJ- \ = Y] v\"_/\_‘ _/\,»«”-ilf’( \.\/\{t J

i 1 ] ‘ i Ul

Figure 26 : Tachycardie atriale ectopique ou tachysystolie. Les 2 tracés sont
ceux d’un méme patient : tachycardie conduite en 1/1 (A), tachycardie en
2/1 (B) sous I'effet des drogues antiarythmiques. Sur le tracé B I'activité
atriale est bien visible (*), elle est positive en V1. Le foyer ectopique est donc
situé dans I’OG [32].

» Traitement :

Au cours des premieres années de vie la possibilité de guérison
spontanée fait préférer le traitement médical. Pourtant, ces tachycardies sont
volontiers réfractaires aux antiarythmiques et nécessitent des associations de
2 ou 3 antiarythmiques [32]. Les bétabloquants, seuls ou associés a
I’lamiodarone, sont plus efficaces, de méme que les agents de la classe IC

(flécainide et propafénone). La durée du traitement est d’au moins 2 ans
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[58,61,62].

A I'inverse, quand le diagnostic est fait au- dela des premiéres années
de vie, il est plus vraisemblable que le trouble du rythme soit persistant,
faisant porter I'indication, a terme, d’ablation endocavitaire [61].

> Pronostic et évolution :

Quand le trouble du rythme débute avant ’age de 2 a 3 ans, le
pronostic est bon avec un foyer ectopique qui finit par disparaitre avec la
croissance [63]. A linverse, quand le diagnostic est fait au-dela des
premieres années de vie, I’évolution est le plus souvent chronique ; le foyer
auriculaire anormal persiste de facon permanente faisant porter I'indication,
a terme, d’ablation endocavitaire [61].

1.2.3.Tachycardie atriale chaotique

> Définition :

Décrites dans les années 1960 chez I'adulte, les tachycardies atriales
chaotiques (TAC) sont aussi connues sous le nom de « tachycardies atriales
multifocales » [39]. C’est un trouble rare du rythme supra-ventriculaire chez
des nouveau-nés et des nourrissons, caractérisé par de multiples ondes P
ayant une morphologie variée. Elle est généralement asymptomatique [64].

> Epidémiologie :

La tachycardie atriale chaotique ou multifocale compte pour environ
10% des TSV du nouveau-né et nourrisson [65]. Son incidence est environ
de 0,02% des nouveau-nés [65].

> Etiologie :

Le mécanisme de cette tachycardie reste méconnu. Ont été avancées

les hypotheses de foyers ectopiques multiples ou de foyers uniques avec
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propagation variable [66]. Pour beaucoup, les TAC du nourrisson seraient
dus a I'existence de multiples foyers d’automaticité. L’hypertonie vagale,
fréquente a cet age, pourrait favoriser I’expression de cette arythmie [65].
Quoi qu’il en soit, I’échec confirmé des tentatives de choc électrique externe
ou d’interruption de [I'arythmie par stimulation endocavitaire permet
d’exclure un mécanisme de réentrée. L’ablation par radiofréquence d’un
foyer unique situé sur le bord postérieur de la fosse ovale dans I'oreillette
droite a récemment été publiée chez un nourrisson de 4 mois [66]. Il est
possible que certaines TAC du nourrisson puissent étre rattachés aux
groupes de fibrillation auriculaire d’origine focale décrits par Haissaguerre
[65].

> Clinique :

En général, la tachycardie est découverte fortuitement a I'auscultation
chez un enfant allant parfaitement bien et dont le coeur est d’architecture et
de fonction normale. Plus rarement, le trouble du rythme, s’il est méconnu et
rapide, peut se compliquer de dysfonction ventriculaire gauche. La
tachycardie atriale chaotique a été parfois décrite en association avec des
pathologies respiratoires ou neurologiques, et souvent avec la prématurité
[65,67].

» Diagnostic :

Les tachycardies atriales chaotiques sont de diagnostic facile en raison
du polymorphisme de I'aspect électrocardiographique. Le tracé ECG est
typique montrant un rythme trés anarchique (Figure 27). L’activité atriale est
tres rapide (entre 150 et500 bpm), polymorphe (au moins trois morphologies

d’ondes P différentes) et irréguliere (des intervalles P-P irréguliers) avec des
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retours brefs en rythme sinusal. Avec parfois de brefs lambeaux de
fibrillation auriculaire (FA), et des acces spontanément résolutifs de flutter.
L’activité ventriculaire est elle aussi trés chaotique avec une conduction
auriculo-ventriculaire variable et des aberrations de conduction intra
ventriculaire responsables de QRS larges (Figure 28).

Le développement de I’échographie foetale permet méme parfois d’en
suspecter I'existence pendant la vie intra-utérine. Des signes de défaillance
cardiague peuvent étre constatés, prés d’'une fois sur deux, lors de la
découverte du trouble du rythme, mais le coeur est le plus souvent normal a

I’échographie, sans malformation congénitale associée [27,36,39].

— - 4 T T —— e —

Figure 27 : Tachycardie atriale chaotique : nourrisson de 1 mois,
asymptomatique. On note trois types d’ondes P différentes, de petites salves

breves d’extrasystoles et des retours a la ligne isoélectrique [39].
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Figure 28 : Tachycardie atriale chaotique du nourrisson. On voit une activité
atriale irréguliere et polymorphe avec une
succession chez un méme enfant d'un aspect de flutter (tracé du
haut), d'extrasystoles atriales dont certaines sont bloquées (tracé
du milieu) et d'autres en courtes salves conduites avec bloc de
branche fonctionnel (tracé du bas) [68].

> Le traitement :

La prise en charge de la tachycardie atriale chaotique dépend de la
fréquence cardiague moyenne de I'arythmie et de son retentissement
hémodynamique. Si la cadence ventriculaire est inférieure a 150 bpm et que
la fonction ventriculaire gauche est strictement normale, la prise en charge
peut se limiter a une surveillance clinique et échographique, voire a un
traitement par digoxine a dose moyenne (8 a 10 ug/kg/j) [83]. Si la

fréquence cardiaque excede 150 bpm, sans retentissement hémodynamique,
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le traitement de choix est l'utilisation des bétabloquants. En cas de
dysfonction ventriculaire gauche, la prise en charge repose sur ’'amiodarone
[84]. Le traitement antiarythmique doit étre maintenu plusieurs mois jusqu’a
la guérison spontanée et définitive du trouble du rythme. L’ablation par
radiofréquence est une alternative pour les enfants plus agés (> un an),
surtout avec I’'avenement du mapping 3D [69,70].

» Pronostic et évolution :

Contrairement a l'adulte ; le pronostic est favorable chez ['enfant.
Malgré une présentation initiale parfois critique, le pronostic final des formes
primitives du nourrisson ayant un coceur sain et pas de pathologie
extracardiaque associée est favorable avec une guérison sans récidive
attendue au bout de quelques mois d’évolution : on estime que prés d’un cas
sur deux est guéri a I’age de 6 mois et que I'immense majorité des enfants
sont en rythme sinusal stable a I’age de 18 mois [36].

Pourtant, des évolutions défavorables avec mort subite sont décrites,
essentiellement chez des nourrissons porteurs d’affections
cardiorespiratoires graves, d’origine congénitale ou acquise (virale). Par
ailleurs, il n’est pas exclu que certains de ces déces soient la conséquence
d’une thérapeutique mal conduite, soit par sous-dosage du traitement

antiarythmique, soit par surdosage (notamment digitalique) [39].
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1.3. Tachycardies jonctionnelles par rythme réciproque (ou par

réentrée)

1.3.1.Tachycardie jonctionnelle réciproque par une voie accessoire

» Mécanisme :

La tachycardie jonctionnelle réciproque ou rythme réciproque
orthodromique par voie accessoire est une réentrée qui descend par le nceud
auriculo-ventriculaire puis par le His et remonte par une voie de conduction
accessoire atrioventriculaire. La voie accessoire a une localisation et des
propriétés électro physiologiques variables. Si cette voie accessoire conduit
en antérograde en rythme sinusal, I’espace PR est court et le QRS « empaté »,
ce qui caractérise un syndrome de Wolff-Parkinson-White. Quand la voie de
conduction accessoire ne conduit qu’en rétrograde, 'ECG en rythme sinusal
est normal, on parle alors de Kent caché [71,73].

> Epidémiologie :

Ces rythmes réciproques orthodromiques sont la forme la plus
fréequente de TSV des premieres années de vie, décrite dans 85 % des cas
avant 1 an et 82 % entre 1 et 5 ans. Apres 6 ans, elle n’est plus responsable
que de 56 % des TSV [72]. La majorité des enfants qui font des TSV ont fait
leurs premieres crises avant 1 an. L’évolution de ces formes précoces est
favorable. Passé I’age de 12 a 18 mois, les crises cessent. Jusqu’a 93 % des
enfants ne font, en effet, pas de nouvelle crise apres 1 an. Cependant, plutot
que de parler de guérison, il vaut mieux parler de « lune de miel » car le suivi
a moyen et long termes montre des récurrences tardives de la tachycardie

allant de 30 a 60 % selon la durée du suivi [71,73].
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> Etiologies :

Elles sont plus fréquentes chez les garcons que chez les filles et une
cardiopathie (Ebstein, double discordance, myocardiopathie.....) est présente
dans 10 a 15 % des cas, justifiant la pratique systématique d’une
échographie lors de la découverte du trouble du rythme [72].

> Clinique :

Le mode de révélation le plus fréquent est l'insuffisance cardiaque
(60% des cas avant I’age de trois mois). Plus rarement, lors d’un examen
systématique ou lors de modification du comportement : paleur, pleurs non
justifiés, refus du biberon, troubles digestifs [36].

» Diagnostic :

L’ECG de surface montre une tachycardie a QRS fins, entre 250 et
320/min, comportant autant d’ondes P’ que de QRS. On ne voit jamais de
BAV ni de dissociation auriculoventriculaire. I’élargissement des QRS
complique le repérage des ondes P', mais ne change rien a la démarche
diagnostique: repérer et dénombrer les auriculogrammes et noter leurs
rapports avec QRS. Les ondes P' sont assez souvent visibles chez I'enfant, au
pied des QRS. Leur axe est ascendant. Le nombre de P' est identique au
nombre de QRS. Leur liaison indissociable (tout ou rien) doit étre mise a
I'épreuve de la Striadyne ® [72,1].

- La Striadyne ®

Sous l'action parasympathique, si le freinage de la conduction est
suffisamment efficace dans le nceud auriculo-ventriculaire, la tachycardie va

s'interrompre brutalement, le plus souvent sur une onde P', aprés un tres
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léger allongement des derniers intervalles R-R. Si l'action est insuffisante,
rien ne se produit. Jamais n’apparait un bloc auriculo-ventriculaire ou une
dissociation auriculo-ventriculaire (loi du tout ou rien). Aprés arrét de la
tachycardie, le sinus reprend la commande d'emblée ou aprés une a deux
reprises jonctionnelles. Deux fois sur trois environ, la tachycardie reprend
dans les 10 a 30 secondes apres I'épreuve [1].

- I'ECG continu :

Son intérét réside dans I'étude du déclenchement de la terminaison des
crises, dans I'évaluation de leur fréquence, de I'horaire de leur survenue et de
leur durée. |1 est utile pour les formes chroniques et dans I'établissement du
traitement [1].

> Le traitement :

- Traitement de la crise :

La prise en charge initiale consiste, si nécessaire, au rétablissement
des fonctions vitales en réanimation et la réduction du trouble du rythme
[74]. Pour arréter la crise, le plus simple est d'utiliser les épreuves vagales
ces manceuvres seront faites sur un enfant sans détresse vitale, avec un
enregistrement électro cardiographique, on peut tenter une compression
oculaire, un massage carotidien, une suspension par les pieds, ou
I'application d'une vessie de glace sur le visage, la Striadyne ® est le plus
régulierement active surtout chez le jeune nourrisson [31].

Les manceuvres vagales entrainent I’arrét brutal de la crise dans 80 %
des cas, en bloquant le circuit de réentrée dans le nceud auriculo-
ventriculaire. Lorsque le circuit n’est pas interrompu, la tachycardie n’est pas

modifiée : c’est la loi du tout ou rien. La cardioversion n’a d’intérét qu’en cas
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d’échec des manceuvres vagales, pour arréter une TSV menacant les
fonctions vitales. Il est alors important de ne pas dépasser 1 a 3 J/kg [75]. Si
la tolérance est bonne et si le temps ne presse pas, on peut tres bien
attendre quelques heures que l'action de la Digoxine arréte elle aussi la crise
[1]. L’injection par voie intraveineuse de vérapamil ou d’amiodarone est
formellement contre indiquée chez les nouveau-nés, en raison du risque de
collapsus cardiovasculaire irréversible [75].

- Traitement d’entretien :

En I'absence de traitement d’entretien, les récidives sont fréquentes au
cours de la premiere année [76]. Classiquement, le traitement repose sur la
digoxine (en I'absence de Wolff-Parkinson- White) qui doit étre utilisée avec
prudence dans ce contexte (10 Y/kg/j en trois prises, sans doses de charge)
[77]. En cas d'échec on associe la digoxine au CordaroneR.

Le pronostic est habituellement bon, avec une guérison dans 80 % des
cas. La Cordarone peut étre arrétée 3 mois plus tard. En cas d'échec, ony
associe un traitement bétabloquant ou la flécaine qui est, pour certains,
donnée en premiere intention. En cas de WPW, la Digoxine est théoriquement
contre-indiquée, et le moins dangereux a cet age reste la Cordarone [31].

Ce traitement peut étre interrompu apres le premier anniversaire qu’il y
ait ou non un aspect de WPW sur ’ECG. A l’arrét du traitement, les parents
doivent étre formés a reconnaitre les symptomes de tachycardie et
éventuellement savoir prendre le pouls de leur enfant. En cas de récidive ou
de premiere crise au- dela de la premiére année, les options thérapeutiques
sont plus larges. Il peut étre proposé de reprendre un traitement quotidien

en cas de crises de tachycardie fréquentes ou ayant un retentissement
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important sur la vie sociale et scolaire de I'’enfant. Ce traitement devra étre
interrompu apres 6 mois a 1 an pour documenter ou non la récurrence des
acces de tachycardie. Les crises sporadiques bien tolérées, bien reconnues
par I’enfant et son entourage peuvent étre gérées par manceuvres vagales
préalablement enseignées au patient. Peut y étre associée, si la crise ne cede
pas, la prise ponctuelle d’un anti arythmique, sur le principe du traitement
minute [74].

Les accés de tachycardie débutent parfois plus tardivement dans
I'enfance. La décision de donner un traitement médical préventif journalier
dépend alors de la fréquence des crises, des facteurs déclenchants éventuels
(stress, effort) et de la tolérance clinique. Une amélioration spontanée avec
I’age peut s’observer. Les formes chroniques et invalidantes bénéficient des
méthodes ablatives chez les enfants les plus agés [18].

> Pronostic et évolution :

Le pronostic des TJR du nourrisson est favorable avec 70 a 80 % de
guérison, sans récidive au-dela de I’age de 1 an [77]. Avec un traitement
correct et en l'absence de cardiopathie associée, le pronostic vital n'est
pratiguement jamais en jeu. L’arrét de la premiere crise est toujours obtenu
[1]. Les quelques cas de mort subite semblent en rapport avec des troubles
du rythme négligés ou avec un surdosage digitalique [77]. Cependant le
suivi a moyen et long terme montre des récurrences de la tachycardie allant
de 30 a 60 %selon la durée du suivi [71,73 ]. Ces récurrences sont d’autant
plus fréquentes que I'aspect de WPW persiste a I’ECG de surface. Ce n’est pas
la disparition du substrat qui explique cette accalmie mais ’'amendement des

événements déclencheurs de la tachycardie (extrasystole supraventriculaire
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ou ventriculaire) [78].

Chez I'enfant plus grand, le pronostic et la prise en charge rejoignent
ceux de l'adulte. Les préexcitations asymptomatiques nécessitent un suivi
régulier avec échographie et Holter annuels pendant la petite enfance [79].

a. Syndrome de Wolf Parkinson White

> Définition et mécanisme :

Le syndrome de WPW se définit par la présence d’une voie accessoire
(faisceau de Kent) auriculo-ventriculaire, court-circuitant la voie de
conduction normale. En rythme sinusal normal, I'influx électrique circule
simultanément dans la voie nodohisienne et dans la voie accessoire
(dépourvue du frein vagal), si bien qu’'un des ventricules est activé avant
I'autre. Il en résulte un aspect de pré excitation avec PR court et onde delta
sur 'ECG de surface. Le syndrome de WPW peut se révéler par des acces de
TSV par réentrée. Durant ces acces, la voie normale est empruntée des
oreillettes vers les ventricules, et la voie accessoire exclusivement dans le
sens rétrograde, si bien que les QRS sont fins [18].

» Epidémiologie :

La prévalence de la pré-excitation ventriculaire dans la population est
d'environ 1,5 pour 1000 dans le groupe d'age des adolescents et est
probablement inférieure pendant la petite enfance [83].

Il a été rapporté que 25% des enfants présentant une tachycardie
supra-ventriculaire étaient atteints du syndrome de WPW (syndrome de Wolf
Parkinson White) sur ECG [80].

» Diagnostic :

Dans la moitié des cas environ, ’'ECG en rythme sinusal inscrit une
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préexcitation ventriculaire, avec PR court et onde delta, indiquant que la voie
accessoire est également perméable dans le sens antérograde (syndrome de
Wolff Parkinson White) [18].

Le diagnostic du syndrome de WPW peut étre difficile chez I’enfant du
fait de la trés bonne conduction dans le NAV et de la localisation le plus
souvent gauche de la VA. L’absence d’onde Q en V6 est un élément
évocateur. En cas de doute, on peut étre amené a réaliser des manceuvres
vagales ou un test a I'adénosine en rythme sinusal. Si 'ECG montre un
allongement du PR ou des ondes P bloquées, c’est qu’il n’y a pas de VA. En
présence d’un faisceau de Kent, en bloquant la conduction dans le NAV, on
met en évidence un aspect de « super- Wolf » [81].

» Pronostic :

Toute la gravité du syndrome de WPW tient au risque de syncope, voire
de mort subite, auquel sont exposés les patients. Ces accidents surviennent
souvent a I'effort et sont la conséquence de la conduction trés rapide vers les
ventricules d’un trouble du rythme d’origine atriale (fibrillation) a travers une
voie accessoire tres perméable, court-circuitant le noeud auriculo-
ventriculaire. Cette complication est rare, mais elle peut survenir chez tous
les patients ayant un syndrome de WPW, méme s’ils sont asymptomatiques
Ce risque est dépendant des propriétés électro-physiologiques spécifiques a
chaque voie de conduction accessoire. Le risque de fibrillation atriale est
souvent lié a I'effort chez I’enfant mais son incidence est considérée comme
tres faible avant I’age del0 ans [82,83,84]. Chez les grands enfants, vers
I’age de 10 ans, on teste donc systématiquement la perméabilité antérograde

de la voie accessoire de facon a estimer s’il existe un risque de syncope. La

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 85



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

disparition de la préexcitation lors de I’épreuve d’effort est en principe un
élément rassurant. On réalise aussi une investigation par voie
transoesophagienne, qui consiste a stimuler [l'oreillette a fréquence
croissante et a essayer de déclencher une fibrillation atriale. On considere
comme potentiellement « dangereuses » les voies accessoires capables de
conduire I'influx vers les ventricules a une fréquence supérieure a 280/min,
lors de la stimulation atriale ou surtout lors d’une fibrillation atriale
déclenchée, on recommande alors I'ablation par radiofréquence de la voie
accessoire [85,86,87]. Chez les enfants les plus jeunes, il est caractéristique
de trouver des faisceaux de Kent tres perméables, sans que |'on puisse
déclencher de trouble du rythme atrial, ce qui explique vraisemblablement la
rareté des syncopes a cet age [88].

» Traitement :

On traite par I'amiodarone les nourrissons de moins de 1 an et la
préexcitation disparait souvent durant cette période [76]. Un traitement
préventif est également indiqué chez les grands enfants ayant des acces de
TSV fréquents et/ou mal supportés. Le choix du traitement dépend des
circonstances de survenue des crises, de l’age de [I’enfant et des
caractéristiques électriques de la voie accessoire. Il repose sur les
antiarythmiques et sur I'ablation par radiofréquence, recommandée chez les
plus grands en cas d’échec du traitement médical, de non-observance du

traitement, ou de voie accessoire potentiellement « dangereuse » [18].
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b. Tachycardie jonctionnelle réciproque permanente ou tachycardie de

COUMEL

» Mécanisme :

Il s’agit d’une réentrée entre le NAV et une voie accessoire spécifique
dans ces propriétés électro physiologiques et sa localisation. Cette VA ne
conduit qu’en rétrograde et de facon lente et décrementielle. Elle est
majoritairement située a la partie postéro- septale de I’anneau tricuspide, a
proximité de I'ostium du sinus coronaire, a la base de I'oreillette droite (80
a 90% des cas) [89]. D’autres localisations sont possibles : médio-septale,
postéro latérale droite, antérolatérale gauche ou voies multiples [36].

> Epidémiologie :

Décrites en 1967 par Coumel, les TJRP représentent 33 a 50% de
I’ensemble des TSV chroniques de I’enfant, soit 7% environ de I’ensemble des
TSV observées a I’age pédiatrique. Ce trouble du rythme est découvert in
utero ou avant I’age d’un an dans un cas sur deux. Il peut survenir a tout age
[36].

> Manifestations cliniques :

Chez le grand enfant, ce trouble du rythme est souvent peu rapide car
la voie accessoire n’est pas trés perméable ; la « tachycardie » peut alors
passer inapercue et ces enfants sont hospitalisés tardivement, en défaillance
cardiaque et avec une altération myocardique sévere. Dans d’autres cas, la
TSV évolue par acces paroxystiques, d’ou la regle de faire systématiquement
un Holter devant une myocardiopathie inexpliquée de [I’enfant, car le

traitement du trouble du rythme permet la guérison totale [90,91].
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> Diagnostic :

Ce trouble du rythme se reconnait sur 'ECG de surface : les ondes P’
rétrogrades sont éloignées du QRS précédent (QRS-P’ long) et sont négatives
dans les dérivations inférieures DII, DIl et aVF. Les manceuvres vagales
confirment le diagnostic, car elles interrompent transitoirement le circuit ou
n’ont aucun effet [90,91].

La tachycardie est permanente, entrecoupée de lambeaux de rythme
sinusal. Les salves démarrent sur une simple accélération du rythme sinusal,
sans extrasystoles déclenchantes. Dans certains cas, la tachycardie évolue
par acces paroxystique, d’ou la regle de faire systématiguement un
enregistrement sur 24 heures devant une myocardiopathie. Le Holter
rythmique de 24 heures doit étre demandé avant la mise sous traitement et
répété en début de traitement permettant de distinguer deux formes :

- pratiguement permanentes (entrecoupées de quelques tres rares
battements sinusaux sur l’ensemble des 24 heures) : pronostic
moins favorable (myocardiopathie dilatée hypokinétique).

- formes comportant des salves fréquentes alternant avec des
passages plus ou moins longs en rythme sinusal : pronostic plus
favorable, réagissent rapidement (en quelques jours) au traitement
médical [36].

> Traitement :

C’est une tachycardie difficile a controler par les anti-arythmiques ;
I’lamiodarone est le traitement de premiere intention [92]. Une bi- voire une
trithérapie peut étre nécessaire [32]. Il s’agit cependant de tachycardies

chroniques, nécessitant un traitement prolongé pendant plusieurs années, si
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bien que I'amiodarone est relayée avec profit au bout de quelques mois ou
années par une association d’antiarythmiques comportant de la digoxine et,
selon les cas, des bétabloquants, du vérapamil, du flécainide ou de la
propafénone) [93].

Le but de ce traitement n’est pas, obligatoirement, de rétablir le
rythme sinusal mais au moins de ralentir suffisamment le cycle et la
fréquence des acces de tachycardie pour que la cadence ventriculaire
moyenne sur les 24 heures a I’holter n’excéde pas 150 bpm avant I’age de 1
an et 130 bpm aprés 1 an. L’ablation par radiofréquence est possible et
efficace. Elle doit étre prudente étant donné la proximité du NAV et de
I’artére coronaire circonflexe du site potentiel d’ablation. Cette technique
doit étre envisagée « des que le poids de I’enfant le permet », ce qui laisse
place a l'interprétation. Devant une tachycardie résistante au traitement
médical compliqué de cardiomyopathie rythmique, I'ablation peut étre la
seule alternative et ce quels que soient I’age et le poids du patient. Des cas
d’ablation ont été rapportés chez le trés jeune enfant, des 8 semaines de vie
[94]. Le taux de succes est de plus de 90% chez le grand enfant [95].

> Pronostic et évolution :

La tachycardie jonctionnelle réciproque permanente est une forme rare
mais potentiellement grave de TSV de I’enfant.

Le caractere permanent de la tachycardie expose au risque de
cardiomyopathie rythmique. De petites séries de la littérature rapportent
jusqu’a 50 % de dysfonction ventriculaire gauche chez les enfants avec PJRT
[97]. Quelques cas de mort subite ont été décrits chez les enfants atteints de

myocardiopathie rythmique secondaire.
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A linverse, les formes en salves ou les patients qui réagissent
rapidement (en quelques jours) au traitement médical, sont de pronostic plus
favorable [96].

Comme souvent chez I’enfant, I’évolution naturelle peut se faire avant
I’age adulte (dans un tiers des cas) vers la guérison totale ou quasi-totale
(persistance de quelques salves de basse fréquence sur le Holter, non
ressenties par I’enfant) [97]. Cependant, les progres récents des techniques
d’ablation offrent maintenant une alternative fiable au traitement médical.
Toutes les séries récentes font état d’un taux de succes de plus de 90 % chez
le grand enfant [98,99].

1.3.2.Tachycardie jonctionnelle par réentrée intra nodale

Définition et mécanisme :

Le substrat de la RIN est une dualité nodale. La conduction
nodohissienne est hétérogene avec une zone dite de conduction rapide a la
partie antérosupérieure du NAV et une zone de conduction lente plus postéro
inférieure, entre lesquelles peut s’initier une réentrée [32].

Epidémiologie :

Elle est considérée comme rare dans la premiere année de Vvie.
Pourtant, selon les séries, elle est rapportée dans 3 al9 % des tachycardies
jonctionnelles avant 1 an [100]. A partir de 5- 6 ans, la réentrée intranodale
devient une cause courante de TSV [27]. A I'adolescence, il y a autant, voire
plus, de tachycardie jonctionnelle par réentrée intranodale que de rythme
réciproque via une voie accessoire [72].

Manifestations cliniques :

La présentation clinique de la réentrée intra nodale differe peu ou ne
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differe pas, de celle du rythme réciproque. Comme elle intéresse des enfants
plus grands, ceux ci sont en mesure de décrire des palpitations [27]. Suite a
I’excitation simultanée de I’oreillette et du ventricule, I'oreillette se contracte
contre la valve auriculo-ventriculaire fermée, ce que les patients ressentent
comme des palpitations synchrones au rythme cardiaque dans le cou, visibles
sous forme de pulsations jugulaires [34].

Diagnostique :

Sur I’ECG la tachycardie est réguliere a QRS fins, avec une FC entre 120
et 300 (typiqguement entre 180 et 250 bpm), le nombre d’ondes P est égale
au nombre de complexes QRS (P=QRS), 'onde P est rétrograde juste apres
QRS (< 65 ms - 70 ms), et peut étre invisible car masquée dans le complexe
ventriculaire (figure 29). Les manceuvres vagales réduisent la tachycardie

[27].
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T
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Figure 29 : Tachycardie jonctionnelle par réentrée intranodale :
En tachycardie I’onde P rétrograde se
confond avec la fin du QRS. Ceci se traduit
en V1 par un aspect de bloc de branche
droit incomplet (a), aspect qui n’existe pas
en rythme sinusal (b) [32].

Traitement :

Les acces de tachycardie sont, en regle générale, bien tolérés sur le
plan hémodynamique. La prise en charge initiale peut consister en une
période d’observation. Durant ces quelques mois, le patient et ses parents
noteront la périodicité, la durée et la réponse ou non aux manceuvres vagales
des «crises. Si, sur ces quelques mois, les crises sont fréquentes et
responsables d’une géne fonctionnelle importante, un traitement par
bétabloquants peut étre instauré. A terme, I'option du traitement invasif
devra étre discutée avec le patient et ses parents [32].

Pronostic et évolution :

Lorsqu’elles touchent le nourrisson et le trés jeune enfant, elles
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disparaissent spontanément quelques années plus tard dans 70 % des cas et
la fonction ventriculaire gauche se normalise. Cependant, certains enfants
peuvent représenter une TRIN typique a I’adolescence [90,101].

Chez I’enfant plus grand et I’adolescent, la crise peut rester unique si
elle est survenue dans un contexte particulier (stress ou effort excessif). Si
elle récidive, les crises risquent de réapparaitre et de se pérenniser a I’'age
adulte. Plus elles sont longues, plus le risque de récidive augmente [102].

Lorsque ces tachycardies sont tres fréquentes ou chroniques elles
peuvent entrainer une insuffisance cardiaque potentiellement trés grave qui

doit faire I’objet d’un traitement en milieu spécialisé [90,101].

2. Les tachycardies a QRS large

Les tachycardies a QRS larges sont d’origine ventriculaire jusqu’a
preuve du contraire, le seul diagnostic différentiel étant les TSV avec bloc de
branche fonctionnel. On définit comme tachycardie ventriculaire (TV) une
tachycardie a QRS larges (supérieur a 80 ms), différents des QRS sinusaux.
Les complexes de capture et de fusion ainsi que la dissociation auriculo-
ventriculaire permettent d’affirmer le diagnostic [27].

Chez I’enfant, les troubles du rythme ventriculaire sont beaucoup plus
rares que les TSV et leur pronostic dépend du terrain sur lequel ils
surviennent (cceur normal, myocardiopathie), du caractere plus ou moins
organisé de I'activité ventriculaire et de leur étiologie. Devant un malaise ou
une syncope d’effort, il faut toujours penser a rechercher un syndrome de QT
long congénital et une tachycardie ventriculaire (TV) catécholergique (tableau

I [18].
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On distingue, suivant la morphologie du complexe QRS, deux groupes
de tachycardies, s'opposant par leurs étiologies, leurs risques et leurs
traitements [31] :

- les TV monomorphes : se caractérisent par des ventriculogrammes

identiques entre eux [27].

Leurs étiologies sont volontiers lésionnelles: cardiopathies,
postopératoires, micro ou macro-tumeurs.

Leur risque est essentiellement hémodynamique: insuffisance
cardiaque et ils ont une bonne réponse a la Cordarone R.

- les tachycardies ventriculaires polymorphes : se caractérisent par
une activité ventriculaire désorganisée, avec des morphologies
différentes de celles des QRS. Leurs étiologies sont volontiers
familiales, sans cause organique.

Leur risque est essentiellement électrique et ils ont une bonne
réponse aux bétabloquants [31].

2.1. Les tachycardies ventriculaires monomorphes

Les tachycardies ventriculaires (TV) monomorphes se définissent par
des ventriculogrammes identiques entre eux. lls sont tres rares chez I’enfant.
Leur fréquence est évaluée a moins de 5 % de I’ensemble des tachycardies
hétérotopes de I’enfant. Leur tolérance est le plus souvent bonne, mais 30 %
d’entre elles environ s’accompagnent de signes de défaillance cardiaque
clinique et/ou échographiques parfois séveres, lors de leur mise en évidence.
Leur pronostic lointain est le plus souvent favorable en I’absence d’anomalies
myocardiques sous—jacentes [103]. Les criteres diagnostiques des TV de

I’enfant sont les mémes que chez l'adulte et ne nécessitent pas de
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commentaires particuliers en dehors de la définition d’'un QRS large chez le
nouveau-né ou le petit nourrisson (90 ms) (figure 30). La confirmation du
diagnostic électrique implique la réalisation d’un bilan étiologique d’autant
plus complet que la présentation clinique et électrique parait atypique. Trois
formes méritent d’étre individualisées du fait de leur fréquence ou de leur

spécificité liées a I’age [104].
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eds | | A

Figure 30 : Tachycardie ventriculaire (TV) monomorphe
A. TV avec QRS larges et complexes de capture (C). FV :
fréquence ventriculaire.
B. Tracé de Holter montrant le début d’un acces de TV
chez un nouveau-né [27].

2.2.1. Les TV monomorphe en salve de Gallavardin :

- définition: Ce sont des accés de tachycardies ventriculaires

entrecoupés de reprises sinusales et d'extrasystoles ventriculaires

de méme morphologie [31].

Figure 31 : Tachycardie ventriculaire monomorphe en salve.
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épidémiologie : ils constituent la forme la plus fréquente des
tachycardies ventriculaires monomorphes chez I’enfant [105].

étiologies : Elle peut survenir sur cceur sain ou pathologique. Bien
que ce diagnostic soit exceptionnel, les troubles du rythme
ventriculaire de I’enfant doivent faire rechercher une dysplasie
arythmogene du ventricule droit [106]. Il s’agit d’une
myocardiopathie associant des troubles du rythme ventriculaire et
un substrat anatomique constitué d’une dégénérescence
fibroadipeuse du ventricule droit. En I’absence d’histologie, le
diagnostic repose sur I’association de criteres électrophysiologiques
et d’anomalies morphologiques et cinétiques du ventricule droit.
Les TV ont une morphologie de retard gauche et sont souvent
induites par |'effort. La présence de potentiels tardifs est trés
spécifique. Les potentiels tardifs sont des signaux électriques de
faible amplitude, survenant a la fin du QRS et qui peuvent étre
enregistrés par une méthode électrocardiographique a haute
résolution. lls correspondent a des zones myocardiques de
conduction lente et constituent le témoin d’un substrat anatomique
de la TV. Les anomalies du ventricule droit sont difficiles a mettre
en évidence dans les formes débutantes, si bien que
I’angioscintigraphie isotopique et I'imagerie par résonance
magnétique sont actuellement les examens les plus contributifs
[107]. Il est important de faire le diagnostic car la dysplasie
arythmogéene du ventricule droit reste une des premieres causes de

mort subite chez le sujet jeune et le sportif. Le traitement de cette
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affection repose en premiére intention sur les bétabloquants [18].

- Diagnostic : Classiquement, ’extrasystole ventriculaire en salve est
ample, peu crochetée, a type de retard gauche (I’extrasystole
ventriculaire dépolarise d’abord le ventricule droit puis le ventricule
gauche) et axe le plus souvent droit (rarement gauche). Ces
extrasystoles ventriculaires peuvent étre isolées, mais aussi se
présenter en doublet, triplet ou courtes salves. La TV peut
également étre entrecoupée de quelques battements sinusaux. La
fréquence ventriculaire est globalement peu rapide (entre 150 et
250/min) et [I'accélération du rythme sinusal a [Ieffort fait
disparaitre I’hétérotopie [27,105].

traitement : Les formes peu actives, bien tolérée, ne nécessitent qu’une

simple surveillance échographique, surtout si I’échographie est normale et
les potentiels tardifs négatifs. Les formes soutenues, rapides, voire
incessantes, bénéficient d’un traitement antiarythmique qui vise a ralentir et
a dégrader I'arythmie plus qu’a la faire disparaitre totalement. Selon les cas,
on peut tester [|'efficacité des bétabloquants, du vérapamil, voire des
antiarythmiques de  classe Ic [105].

- pronostic : On considére ces troubles du rythme comme bénins
quand les conditions suivantes sont réunies : coeur normal, TV
monomorphe et disparaissant a |'effort, absence de potentiels
tardifs [18].

Dans les cas bénins L’évolution est souvent favorable avec régression,

voire disparition complete des extrasystoles ventriculaires [108].

Si les extrasystoles ventriculaires persistent, une imagerie par
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résonance magnétique cardiaque doit étre réalisée a la recherche d’une
myocardiopathie touchant principalement le ventricule droit : la dysplasie
arythmogéene du ventricule droit [27].

2.2.2. Les TV monomorphes fasciculaires gauches :

La tachycardie fasciculaire gauche dite « tachycardie de Belhassen » ou
tachycardie sensible au vérapamil (Figure 32), sont beaucoup moins
fréquentes chez I’enfant. Cette TV est souvent déclenchée par I'effort, elle se
manifeste par une tachycardie réguliere a QRS larges avec un aspect d’axe
gauche et de retard droit. Le diagnostic différentiel avec une TSV est parfois
difficile car les QRS ne sont pas tres larges, c’est alors la dissociation entre
I’activité atriale et ventriculaire, les complexes de capture et de fusion qui
permettent de faire le diagnostic. Plus ou moins actives et symptomatiques,
ces TV peuvent relever d’un traitement médical pendant plusieurs mois ou
années : le vérapamil mérite d’étre tenté en premiere intention. Rarement, le
flécainide ou les R-bloquants peuvent étre utiles chez le grand enfant, les
formes qui restent symptomatiques ou génantes peuvent bénéficier d’une
ablation par radiofréquence, mais, la encore, on est en droit d’espérer une

guérison spontanée avant I’age adulte [109].
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Figure 32 : Tachycardie fasciculaire gauche. La dissociation auriculo-
ventriculaire est bien visible en DI [27].

2.2.3. Les TV monomorphes idiopathiques du nourrisson :

Ce sont des TV incessantes, elles surviennent de maniére sélective
entre 6 et 18 mois et se révelent volontiers par des signes de défaillance
cardiaque. Leur fréquence variable (de 160 a 300/min), d’ou le caractere
parfois retardé du diagnostic dans les formes peu rapides. Leur caractere
permanent, sans rythme sinusal visible, explique sans doute leur mauvaise
tolérance avec des signes constants d’insuffisance cardiaque grave (figure
33). L’échocardiographie montre des structures cardiaques normales, mais il
existe fréguemment une myocardiopathie sévere, conséquence de la
tachycardie chronique.

Quand le pronostic vital est immédiatement engagé, on peut avoir
recours au choc électrique externe, en sachant qu’il est inefficace quand ces

TV sont la conséquence d’automatismes anormaux. Le traitement le plus
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efficace et le moins dangereux est I’amiodarone par voie orale, que I'on
utilise a des doses d’attaque parfois tres élevées (500 a 2 000 mg/m?2). La
réduction du trouble du rythme ou sa dégradation notable peuvent étre
espérées en quelques jours, mais le traitement antiarythmique doit étre
prolongé (de 6 mois a quelques années), voire renforcé ou relayé par le
flécainide ou la propafénone. Le pronostic final est favorable avec disparition
complete de I'arythmie en moins de 2 ans, en l’absence de cardiopathie
sous-jacente.

Le caractére « idiopathique» de la TV doit étre vérifié, en éliminant les
troubles métaboliques, les tumeurs macroscopiques intracardiaques et les
myocardiopathies. Certains ont incriminé dans la genese de ces TV des
tumeurs ventriculaires microscopiques accessibles a la chirurgie d’exérese. Il
n’est pas exclu que certaines TV soient effectivement secondaires a de tels
hamartomes myocardiques et guérissent sous |’effet du traitement médical,
grace a un bloc de sortie induit par I’amiodarone autour du foyer tumoral.
Chez tous les patients, 'amiodarone a doses d’entretien est maintenue entre
2 et 4 ans, et le pronostic a long terme est excellent car ces TV disparaissent

spontanément avec I’age [27,110,111].
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Figure 33 : Tachycardie ventriculaire rapide (300/min) quasi permanente, mal
tolérée chez un nourrisson de 18 mois :
évolution favorable sous Amiodarone apres dose de charge [39].

2.2. Les tachycardies ventriculaires polymorphes :

Ils sont graves et responsables de syncopes et de mort subite,
survenant a I’effort. lls s’integrent dans les syndromes de QT long et dans les
TV catécholergiques [18].

On parle de TV polymorphes devant des tachycardies a QRS larges, de
morphologie et de cycles variables. Elles sont rares mais toujours graves ;
elles sont tres mal tolérées en raison d’une chute du débit cardiaque. Dans

leur forme aigué, elles se manifestent par une syncope puis un arrét
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cardiorespiratoire si la tachycardie, notamment en cas de torsades de pointe,
dégénere en fibrillation ventriculaire. Ce type de tachycardie nécessite une
prise en charge extrémement rapide par des manceuvres de réanimation et
une cardioversion. Secondairement, le bilan étiologique est primordial pour
décider de I'attitude thérapeutique.

Les TV polymorphes engageant le pronostic vital se rencontrent dans trois
contextes différents :

- En cas d’anomalie structurelle cardiaque : cardiomyopathie
hypertrophique, dilatée ou restrictive ; dysplasie arythmogéne du
ventricule droit ; cardiomyopathie opérée ; tumeur cardiaque ;
souffrance ischémique du myocarde (anomalie coronaire native ou
postopératoire, myocardite).

- En cas d’anomalie du métabolisme : notamment déficit de la R-
oxydation d’acides gras chez le nouveau-né.

- En cas de maladie électrique primitive : Ici le coeur est de structure
et fonction normales, les désordres sont purement électriques par
mutation dans les canaux ioniques, responsables de [influx
électrique myocardique (on parle de canalopathie). Ces mutations
peuvent étre «de novo» ou héritées d’un parent le plus souvent sur
le mode autosomique dominant. C’est pourquoi la découverte d’une
canalopathie chez un parent justifie le dépistage des apparentés du
premier degré [27].

Les principales entités nosologiques des TV polymorphes sont les suivantes :
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2.2.1.Cardiomyopathie histiocytoide

Ces TV polymorphes touchent le nourrisson; elles sont trés rares (une
centaine de cas rapportés dans la littérature) mais souvent létales. Le
diagnostic du trouble du rythme est souvent fait dans un contexte de
défaillance cardiaque. En échographie, le coeur est d’architecture normale
mais le ventricule gauche est souvent dilaté et de contraction altérée au
diagnostic du fait du caractére incessant de la TV. L’ECG s’inscrit en
tachycardie a QRS large plus ou moins réguliere et polymorphe (Figure 34).
Initialement cette TV était dite « idiopathique du nourrisson ». Il est
maintenant établi que cette arythmie est secondaire a une anomalie de
développement du tissu conductif. L’analyse macroscopique du myocarde
retrouve des taches de couleur chamois dans la paroi myocardique.
Histologiquement, il s’agit d’amas de cellules d’aspect histiocytaire
contenant des gouttelettes lipidiques et de nombreuses mitochondries
atypiques [112]. La prise en charge du trouble du rythme repose sur
I’ladministration de fortes doses d’amiodarone. Si la TV échappe au
traitement, l'issue est rapidement fatale malgré des approches plus
agressives (exérése chirurgicale, ablation endocavitaire). Des cas de

transplantations cardiaques ont été rapportés [27].
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Figure 34 : Tachycardie ventriculaire incessante du nourrisson ou
cardiomyopathie histiocytoide [27].

2.2.2.Syndrome du QT long congénital

> Définition :

Le SQTL se caractérise par un allongement de la repolarisation associé
a un risque de trouble du rythme ventriculaire (torsades de pointe, fibrillation
ventriculaire), syncope et mort subite.

Ce syndrome est hétérogene génétiquement et cliniquement avec 14
types de SQTL décrits a ce jour. Les avancées de la biologie moléculaire ont
permis une meilleure compréhension de ces SQTL. La corrélation génotype-
phénotype est bien documentée avec un aspect ECG, un pronostic et une
prise en charge différents selon le gene muté [113].

» Epidémiologie :

La prévalence du SQTL est estimée al1/2000, c’est I'une des principales
causes de mort subite chez le jeune. Les types 1, 2 et 3 sont les plus

fréquents puisqu’ils représentent 75 % de I’ensemble des SQTL. Parmi eux, le
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type 1 est le plus fréquent (50 a 60 %). Le SQTL de type 2 compte pour 35 a
45 % de '’ensemble des SQTL. Le SQTL de type 3 est plus rare [27,114].

> Mécanisme et étiologies :

Une transmission familiale des syndromes de QT long est observée
chez environ 50 % des patients et deux syndromes distincts avaient été
individualisés : le syndrome de Romano-Ward, a transmission autosomique
dominante, et le syndrome de Jervell et Lange-Nielsen, autosomique récessif
et comportant une surdité de perception [115,116,117].

Ce n’est que récemment que la génétique moléculaire a transformé nos
connaissances sur les syndromes de QT long congénital, en permettant
d’identifier une douzaine de genes impliqués dans cette maladie codant pour
des canaux ioniques potassiques, sodiques ou calciques ou pour une
protéine liée au cytosquelette [118]. Les mutations de ces différents genes
ont conduit a individualiser différentes formes de syndrome du QT long. Les
2 premieres formes (SQTL1 et SQTL2) concernent plus de 85 % des patients.
L'expression clinique et électrocardiographique de chaque mutation est
différente [113].

Bien que 12 geénes aient été identifiés comme responsables de ce
syndrome, trois genes présentent 60 a 75 % des formes de QT long
congénital avec mutation génétique identifiée [119].

Le SQTL type 1 est la forme de QT long la plus fréquente, il est lié a
une mutation dans un canal potassique (KCNQT1) a I’état hétérozygote. Dans
sa forme homozygote ou double hétérozygote par mutation dans un autre
canal potassique, le SQTL1 s’associe a une surdité de perception.

Le SQTL type 2 est secondaire a une mutation dans le gene HERG, lié
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au chromosome 7 ; il code pour un autre canal potassique (KCNH2).

Le SQTL type 3 lié au chromosome 3, est la conséquence de mutations
dans le gene qui code la synthese du canal sodique(SCN5A), responsable de
la phase 0 du potentiel d’action [18,27].

> Clinique :

Les SQTL sont caractérisés par un allongement de I’espace QT sur
I’ECG et par la survenue de syncopes ou de morts subites survenant a I’effort
et lors de stress. Une syncope est le premier symptome chez 9 %des enfants
[120].

Le mode de déclenchement des événements rythmiques semble
dépendre de la forme génétique. En effet, le plus souvent, le facteur
déclenchant d’un événement cardiaque grave en cas de SQTL type est un
stress, surtout a l’effort. Les patients avec SQTL type 2 ont, eux, des
syncopes ou des troubles du rythme survenant plutot lors d’une stimulation
auditive ou a I’émotion. De plus, les facteurs de récidives d’événements
cardiaques dépendent du mode de survenue de I’événement initial. Les
patients SQTL1 sont symptomatiques principalement a l'effort (68 %), les
patients SQTL2 a I’émotion (51 %) ou lors du sommeil (34 %) et les patients
SQTL3 durant le repos ou le sommeil (53 %). La survenue des symptomes
dépend de l'age et du sexe. L’age de survenue du premier événement
clinique est plus précoce chez les garcons que chez les filles mais apres I’age
de 15 ans, les femmes sont plus symptomatiques que les hommes [121].

> Diagnostic :

Le diagnostic du QT long est certain si le QT corrigé a la fréquence

cardiaque par la formule de Bazett est supérieur ou égal a 480 ms ou si une
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mutation génétique a été mise en évidence [27]. Dans les autres cas, en
particulier ou la valeur de I'allongement de l'intervalle QT corrigé(QTc) est
moins importante, un systeme de score a été introduit, modifié récemment
pour permettre de prendre en compte d’autres caractéristiques
électrocardiographiques, cliniques, et historiques (antécédents familiaux)
[122].

e Evaluation électro cardiographique :

La mesure précise de I'intervalle QT est indispensable au diagnostic de
SQTL. Le QT doit étre déterminé a partir de la valeur moyenne, mesuré sur 3
a 5 cycles cardiaques et a partir du début du QRS jusqu’a la fin de 'onde T.
Cet espace varie avec la fréquence cardiaque et doit étre « corrigé » en
fonction de la fréquence sinusale instantanée, grace a la formule de Bazett

(figure 35) et il doit étre mesuré dans les dérivations D2 et en V5 :

[ Formule de Bazett : QT corrigé (QTc) = QT mesuré(s) / v RR-précédent(s) 1

Il existe des limitations particulierement lorsque les fréquences
cardiaques sont trop rapides ou trop lentes car la formule peut sur corriger
ou sous-corriger. Néanmoins, des normes de parametres ECG et de QTC ont
été établies a partir d’ECG digitalisés réalisés chez des nourrissons et des
enfants « normaux » [123]. Chez I’enfant, on parle de QT long lorsque QTc
est supérieur a 0,45 seconde au cours des 6 premiers mois de vie et lorsque
QTc est supérieur a 0,44 secondes chez I’enfant et I'adolescent. D’autres

criteres diagnostiques ont également été proposés par Schwartz et al [122].
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Figure 35 : Calcul de l'intervalle QT corrigé selon la formule de Bazett. La
durée du QT et de I'intervalle RR sont calculés en secondes(s) [124].

L’analyse de la morphologie de 'onde T doit également étre prise en
compte. Il existe en effet un déterminisme génétique dans la morphologie de
'onde T. Ainsi, les formes SQTL1, SQTL2, SQTL3 sont associées a des
aspects morphologiques particuliers avec pour la forme SQTL1, une onde T a
base large, pour la forme SQTL2, une onde T plate en double bosse et pour
la forme SQTL3, une onde T tardive, ample et pointue apres un segment ST
plat. Dans certains cas, I’analyse de la morphologie de I'onde T par la
méthode d’Holter permet d’améliorer la sensibilité, détection des formes
SQTL2 par rapport a I’électrocardiogramme de repos [121,125]. Un travail
récent a mis en évidence l'intérét de I’épreuve d’effort pour sensibiliser le
diagnostic de syndrome du QT long congénital. Ainsi, a partir d’une
population d’apparentée asymptomatique, ayant soit un intervalle QTc
allongé ou considéré comme normal, la mesure de l'intervalle QT a la 4e
minute de récupération (QTc =445 ms) a permis d’identifier tous les patients
qui étaient génétiquement atteints. De plus il semble que la valeur de
I'intervalle QTc mesurée a la premiere minute de récupération, puisse

permettre de prédire le génotype (QTc = 460 ms a la premiere minute : forte
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probabilité de syndrome de SQTL1, QTc entre 445 ms et 460 ms : forte
probabilité de SQTL2) [126].

Le diagnostic est établi a partir d’un systeme de score comprenant des
données électro cardiographiques avec le Holter et I’épreuve d’effort, des
données cliniques personnelles et familiales. Le diagnostic est facilement
établi lorsque I'on enregistre un allongement de [I'intervalle QTc sur
I’électrocardiogramme au décours d’une syncope avec une torsade de
pointes (Figure 36). Dans ce cas, des électrocardiogrammes doivent étre

réalisés a tous les apparentés du premier degré [127].

Figure 36 : ECG enregistré au décours d’une syncope chez une enfant de 13
ans, dont la mere était suivie pour un syndrome du QT long congénital de
type 2. Traitement bétabloquant interrompu et « régime » en cours. Le tracé
montre un intervalle QTc est tres allongé et deux salves bréves de torsades
de pointes [128].

e Les tests génétiques :

Ces dernieres années, le diagnostic génétique est devenu l'une des
méthodes de référence pour le diagnostic de SQTL. Cependant, la
technologie nécessaire n’est pas disponible partout. L’hétérogénéité

génétique et allélique observée dans le SQTL, ainsi que la grande taille de ces
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genes rendent difficile son diagnostic génétique. Actuellement encore, le
criblage de ces genes est effectué par la technique électrophorétique
d’analyse de conformation des acides désoxyribonucléiques (ADN) simples
brins (SSCP) suivi de I'identification des anomalies par séquencage [128]. Par
cette technique, la probabilité d’identifier une anomalie génétique chez les
patients avec un diagnostic clinique tres évocateur est de l'ordre de 70
%(séries européennes) [39]. Ces analyses permettent également de faire le
diagnostic des apparentés, en particulier dans les formes asymptomatiques
avec modification modérée de I’électrocardiogramme. Les recommandations
concernant le recours a ces tests génétiques viennent récemment d’étre
publiées [129]. L’analyse des trois genes principaux impliqués dans le SQTL
(KCNQ1, KCNH2 et SCN5A) est recommandée chez tous les patients pour
lesquels il existe une forte suspicion de SQTL (histoire clinique, anomalie
électrocardiographique et antécédents familiaux). L’analyse des trois
principaux genes est également recommandée chez les patients
asymptomatiques avec un intervalle QT allongé (QTc > 480 ms chez I’enfant

et QTC > 500 ms chez I’adulte). L’analyse génétique peut étre envisagée si

les patients asymptomatiques en cas d’allongement de l'intervalle QTc (>
460 ms chez I’enfant et > 480 ms chez I’adulte). Enfin, la recherche de
mutation directe est recommandée chez tous les apparentés au sein d’une
famille avec syndrome de QT long congénital et marqueur génétique identifié
[128].

> Traitement :

Les tachycardies polymorphes associées aux syndromes du QT long

congénital sont des torsades de pointe pouvant dégénérer en fibrillation
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ventriculaire si elles se prolongent (figure 37) [33].
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Figure 37 : Torsade de pointe (A), QT long congénital, QTc = 500 ms (B) [33]

La prise en charge en urgence de la torsade de pointe comprend
I’ladministration intraveineuse de sulfate de magnésium (sulfate de
magnésium 10 % : 0,25 a 0,5 mL/kg soit 25 a 50 mg/kg sans dépasser 2 g),
renouvelable une fois 5 a 10 minutes plus tard [27]. Le relais sera pris par
une perfusion de Mg de 3 a 10 mg/min. Avec le magnésium, une
supplémentation potassique doit étre donnée pour maintenir un taux sérique
de potassium aux alentours de 4,5 mmol/l. Il peut étre parfois nécessaire de
recourir a la stimulation cardiaque temporaire [39]. Cela permet
habituellement de transférer I’enfant dans un centre spécialisé. En effet, la
torsade de pointe est favorisée par I'irrégularité de la fréquence cardiaque et
les pauses [27].

Le traitement de fond du syndrome du QT long congénital fait d'abord
appel aux bétabloquants a vie, traitement qui a permis une réduction tres
significative du risque de syncope ou de mort subite chez les patients
symptomatiques [130]. Chez le grand enfant et I’adolescent, on choisit le
produit le plus puissant possible, le nadolol (CORGARD®). Chez le
nourrisson, on prescrit du propranolol (AVLOCARDYL®). L’effet du traitement

doit étre vérifié par des épreuves d’effort et par des enregistrements holter
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pour s’assurer que la fréquence cardiaque maximale ne dépasse pas
130/min [18].

Ce traitement a montré une tres grande efficacité dans la prévention
des événements rythmiques pour le SQLT 2 mais surtout le SQTL 1 [131].
Avec une diminution significative du risque de plus de 80 %, I'efficacité est
moindre dans la forme SQTL3 [132]. Si le patient reste symptomatique sous
bétabloquants, I'indication de stimulation cardiague permanente peut étre
posée, notamment dans la forme néonatale du SQTL 2. Enfin, et surtout pour
les SQTL3, I'implantation d’un défibrillateur automatique reste le seul moyen
efficace de prévenir la mort subite [133]. La sympathectomie gauche peut
étre envisagée chez les patients chez qui il existe des récidives de syncope
malgré un traitement bétabloquant, ne pouvant pas étre appareillés ou chez
les patients qui présentent des orages rythmiques avec défibrillateur
automatique implantable [128].

La prévention des troubles du rythme liés au SQTL, que le patient soit

symptomatique ou non, impliqgue des adaptations du mode de vie:
modification des sonneries de téléphone portable, de réveil matin, de
sonnette de la porte d’entrée, tout particulierement pour les formes SQTL2.
Il convient également de contre- indiquer la pratique sportive de compétition
ou de la natation sans surveillance en cas de SQTL 1, et d’adapter en
fonction de chaque patient la pratique sportive qui peut étre autorisée en
accord avec les recommandations [134].

L’exclusion des médicaments susceptibles d’aggraver les anomalies de
la repolarisation ; ces médicaments en augmentant la durée de l'intervalle QT

peuvent précipiter la survenue de torsades de pointes et leur liste doit étre
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systématiquement remise au patient ou a son entourage et figurer dans le
carnet de santé de I'enfant. La liste des médicaments contre-indiqués dans le
syndrome du QT long est consultable sur le site de I'association francaise des
maladies cardiaques héréditaires : http://www.afmhrc.org/ [135].

Une prise en charge familiale est indispensable initialement au sein des
centres de référence pour ces syndromes. Au cours de ces consultations,
chague membre de la famille aura la possibilité de rencontrer un cardiologue,
un généticien et un psychologue pour établir le diagnostic et préciser la prise
en charge. En effet, dans la majorité des cas il s’agit d’'une forme dominante
et 50 % de la famille peut potentiellement étre concernée par le syndrome.
Une prise en charge précoce avec éviction des facteurs de risque connus pour
favoriser les troubles du rythme ventriculaire et la mort subite peut étre ainsi
mise en place [128].

> Pronostic et évolution :

La complication majeure du syndrome du QT long congénital est la
mort subite. Des études récentes réalisées chez des sujets jeunes décédés de
mort subite avec autopsie et analyse génétique montrent que ce syndrome
serait impliqué dans 5 % des cas environ [136,137]. Cette mort subite est le
résultat des complications rythmiques ventriculaires du SQTLC faites de
torsade de pointe et de fibrillation ventriculaire ; qui sont responsables de
syncopes et d’une mortalité tres élevée, 50 % a 10 ans en I'absence de
traitement. Par contre, la grande majorité des syndromes de QT long de
I’enfant répond bien au traitement prophylactique par les bétabloquants et

ces patients peuvent mener une vie normale [120,138,139].
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Cependant, il reste tres difficile d’évaluer le pronostic de cette maladie
pour un patient donné. L’incidence des événements cardiaques est plus
importante dans les groupes SQTL1 et SQTL2 que dans le groupe SQTL3 et
augmente avec la valeur de I'espace QTc, indépendamment du génotype. La
mortalité cardiaque est comparable dans les trois groupes mais la létalité des
événements est plus élevée dans le groupe SQTL3. Ainsi dans les formes
SQTLI et SQTL2, les patients sont plus souvent symptomatiques mais en
meurent peu, alors que dans la forme SQTL3, les patients sont moins
symptomatiques mais le risque mortel a chaque syncope est plus important
[121].

Le pronostic varie aussi selon I’age et le sexe : Le sexe masculin est
associé de facon indépendante a une augmentation du risque d’accident
cardiologique grave chez les cas index et les membres atteints des familles
pour les garcons jusqu’a I’age de 15 ans. Le risque d’accident cardiologique
grave est majoré apres I’age de 15 ans chez les filles. La forme SQTL1 chez
les garcons est associée a une augmentation du risque d’événement
cardiologique grave alors qu’il n’y a pas de différence liée au sexe pour les
formes SQTL2 et SQTL3 dans l’enfance. En revanche, la forme SQTL1 et
SQTL2 chez les filles de plus de 16 ans est associée a une augmentation du
risque comparé aux garcons avec le méme génotype. La durée de I'intervalle
QTc est également un facteur déterminant du risque avec une augmentation
tres significative du risque lorsque I'intervalle QTc est supérieur a 500 ms.
Une étude récente a évalué le risque d’accident cardiologique grave (arrét
cardiaque et mort subite) depuis la naissance jusqu’a I’age de 40 ans chez 3

886 patients génotypés [140]. La probabilité de survenue du risque chez un
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patient dont I'intervalle QTc est supérieur a 500 ms est de 15 % alors qu’il
est de 4 % chez les patients génétiguement atteints avec un intervalle QTc
considéré comme normal et de 0,4 % chez les patients génétiquement sains
de ces familles. Les facteurs cliniques incluant le sexe et la durée de QT sont
associés avec une augmentation significative du risque chez les patients dont
I’intervalle QTc était prolongé, alors que les facteurs génétiques (nature de la
mutation transmembranaire et forme SQTL1) étaient des facteurs de risque
chez les patients atteints génétiquement avec intervalle QTc dans les limites
de la normale. La survenue de syncope, tout particulierement dans I’enfance,
est un facteur de risque majeur dans la survenue de récidives de syncopes ou
d’arréts cardiaques. Les facteurs déclenchant de syncopes ou d’arréts
cardiaques sont, dans la majorité des cas, avec une activation du systéme
adrénergique. De plus, le mode de déclenchement des événements
rythmiques semble dépendre de la forme génétique. En effet, le plus souvent,
le facteur déclenchant une arythmie ventriculaire grave en cas de SQTL1 est
un stress, surtout a ['effort (émotion, exercice). Les patients SQTL2
présentent des syncopes ou des troubles du rythme plutot a I’occasion d’une
stimulation auditive ou a I’émotion pure. Ainsi, les patients SQTL1 sont
symptomatiques principalement a l'effort (68 %), les patients SQTL2 a
I’émotion (51 %) ou au réveil (33 %) et les patients SQTL3 plutot durant le
sommeil ou au repos [141].

2.2.3.Syndrome de BRUGADA

> Définition :
Le syndrome de Brugada est une entité clinique identifiée en 1992 par

les freres Brugada a partir d’un fichier de patients qui avaient été récupérés
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d’une mort subite [142]. Parmi ces patients, certains avaient un aspect
électrocardiographique particulier avec un bloc incomplet de la branche
droite du faisceau de His associé a un sus— décalage du segment ST dans les
dérivations précordiales droites. Tres rapidement, il est apparu que cette
maladie était fréquemment familiale avec une transmission autosomique
dominante caractérisé cliniqguement par la survenue de syncopes ou de mort
subite par tachycardies ventriculaires polymorphes chez des sujets au cceur
anatomiquement normal. |l serait la cause la plus fréquente de la mort
naturelle des hommes jeunes en Asie [128,143].

> Epidémiologie :

Le syndrome de Brugada a une forte prédominance masculine (8 cas
sur 10) et est habituellement retrouvé chez des patients agés d’une
quarantaine d’années [144]. Cependant, des cas ont été décrits chez de tres
jeunes enfants ainsi que chez des personnes agées [145]. Cette pathologie
reste cependant trés rare chez les enfants avant la puberté. Dans ce cas, il
ny a pas de prédominance masculine. Cette pathologie initialement
considérée comme exceptionnelle est retrouvée chez 4 % des patients qui
font une mort subite récupérée et représenterait 20 % des morts subites sans
cardiopathie sous- jacente (Fig. 3) [144]. La prévalence peut étre estimée en
France a 5/10 000 mais il existe des variations importantes car le syndrome
de Brugada est fréquent chez les sujets asiatiques alors qu’il est beaucoup
plus rare chez les sujets de race noire [146].

> Etiologies :

Le syndrome de Brugada associe un retard de conduction

intraventriculaire droite et une anomalie de la repolarisation sous la forme
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d’un sus-décalage du segment ST dans les précordiales droites, pouvant se
compliquer de FV et de mort subite [147]. Il est secondaire a une anomalie
génétique, de transmission autosomique dominante, provoquant une
dysfonction des canaux sodiques impliqué dans la repolarisation cardiaque
(mutation SNC5A présente dans environ 20 % des cas) [31].

> Génétique :

Méme si les connaissances génétiques sur le syndrome de Brugada ont
progressé au cours de ces derniéres années, les bases génétiques de ce
syndrome restent mal connues et le taux de mutations détectées
relativement faible : de I'ordre de 30 %. L’implication du gene SCN5A a été le
résultat d’une approche gene candidat en 1998. Depuis cette date, de
nombreuses mutations dans ce géne ont été décrites et plus de 300
mutations SCN5A sont répertoriées .La génétique de ce syndrome reste
complexe car si la présence de mutations dans le gene SCN5A était tres
fortement corrélée a la présence de troubles de la conduction, la pénétrance
pour le syndrome de Brugada est faible et il existe une fréquence élevée de
phénocopies, sujets atteints non porteurs de la mutation dans les familles.
Ces données sont treés surprenantes dans le contexte d’une maladie rare et
compliquent le conseil génétique. En ce qui concerne les relations génotype-
phénotype, les profils ECG des patients mutés et non mutés peuvent étre
distingués par des temps de conduction plus longs chez les patients porteurs
de mutations SCN5A.

Apres la mise en cause du gene SCN5A, un deuxieme locus a été
identifié en 2002 par une approche familiale et la mutation, unique, touche le

gene GPD1L .Récemment, trois mutations dans le canal calcique Cavl.2
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(A39V, crée un défaut de trafic : G490R) et sa sous- unité régulatrice Cavp2b
(S481L) ont été détectées chez des patients atteints de syndrome de Brugada
parfois associé a un intervalle QT plus court que la normale. Il est encore
prématuré d’affirmer la fréquence des mutations dans le canal calcique de
type L, méme s’il est suggéré par les auteurs qu’elle serait de 4,9 % chez les
patients syndrome de Brugada avec un intervalle QT normal (> 370 ms). Des
mutations dans le gene SCN1B conduisant a une diminution du courant
sodique cardiaque chez les patients mutés et induisant des troubles de la
conduction et un aspect de syndrome de Brugada chez certains patients ont
également pu étre rapportées. Plus récemment, une mutation dans le gene
MOGT1, partenaire de Nav1.5, a été identifiée. Plusieurs mutations gains de
fonctions ont été décrites dans les génes associés au courant Ito (KCNE3,
KCNES5 et KCND3) chez quelques cas sporadiques de syndrome de Brugada.
Des mutations ont également été identifiées dans les genes SCN3B, HCN4,
KCNJ8 et CACNA2D1 sur des cas index ce qui en limite fortement la validité
[128].

> La clinique :

Les symptomes surviennent essentiellement chez ’homme de 40 ans.
Les formes a révélation pédiatrique sont extrémement rares, se manifestant
parfois dans un contexte fébrile [39]. Cliniguement il se manifeste par la
survenue de syncopes ou de mort subite par tachycardies ventriculaires
polymorphes chez des sujets au cceur anatomiquement normal [124].

> Diagnostic :

Le diagnostic du syndrome de Brugada est posé chez les patients

ayant, dans les dérivations V1-V2, un aspect de bloc de branche droit
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atypique avec un segment ST convexe ou triangulaire, sus-décalé en dome
d’au moins 2 mm et suivi d’'une onde T négative (Figure 38). Cet aspect pour
étre significatif doit étre présent dans au moins deux dérivations
[148].L’ECG est fluctuant et cet aspect typique dit « de type 1 » peut étre
démasqué en cas de fievre ou lors de test pharmacologique par injection
intraveineuse d’inhibiteur sodique (ajmaline ou flécainide) [48]. Il faudra bien
entendu s’assurer qu’il n’y a pas d’autres causes pouvant étre responsables
de cet aspect et, en particulier, qu’il n’y a pas de cardiopathie sous- jacente.
Il est démontré que des aspects de myocardite pouvaient étre fréquemment
retrouvés chez les patients considérés comme étant atteints d’un syndrome
de Brugada. Une attention particuliere doit étre portée pour rechercher cette
pathologie avant de retenir le diagnostic de syndrome de Brugada [148]. Une
controverse existe également sur les relations entre le syndrome de Brugada
et la dysplasie arythmogéne du ventricule droit. Il est donc souhaitable que
les patients qui ont aspect ECG évocateurs de syndrome de Brugada
bénéficient au minimum d’une échocardiographie. La réalisation
systématique d’une IRM cardiaque chez ces patients n’est actuellement pas
recommandée mais celle- ci devra étre réalisée au moindre doute sur
I’échographie. Fréquemment, I’aspect électrocardiographique n’est pas
typique (aspect électro cardiographique de type 2 ou 3 de Wilde). L’aspect de
type 2 est défini par la présence d’un sus- décalage du segment ST de plus
de 2 mm mais avec un aspect en selle du segment ST et une onde T positive
ou biphasique. Enfin, le type 3 est caractérisé par un sus décalage du
segment ST de moins de T mm quelle que soit sa forme. Les aspects de type

2 et 3 sont présentés sur la (figure 39). Seul I'aspect ECG de type 1 permet
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de retenir le diagnostic de syndrome de Brugada, les autres aspects ne
devant étre considérés que comme des variantes de la normale pouvant,
dans certains cas, étre évocateurs de syndrome de Brugada. Afin de pouvoir
affirmer le diagnostic sur ces aspects atypiques, il sera nécessaire de réaliser
un test utilisant les bloqueurs du canal sodique (antiarythmiques de classe |,
ajmaline 0,5 mg/kg sur 5 mn ou flécainide 1 mg/ kg sur 10 mn). Il est
également important d’enregistrer I’électrocardiogramme en remontant les
dérivations V1 et V2 au troisieme voire au deuxiéme espace intercostal. Ces
manoeuvres peuvent permettre de démasquer I’aspect
électrocardiographique de type | qui seul permet de porter le diagnostic

[149].
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Figure 38 : Syndrome de Brugada type 1 spontané chez un enfant de 8 ans

[27].
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Figure 39 : Aspect caractéristique du syndrome de Brugada. Seul I'aspect de
type 1 permet de porter le diagnostic [128].

> Le traitement :

Le seul traitement ayant fait ses preuves dans la prévention de la mort
subite est le défibrillateur automatique implantable [150]. L’'implantation
d’un défibrillateur est réservée aux patients considérés a haut risque
d’accidents rythmiques. Il s’agit des patients symptomatiques (ayant déja
expérimenté une mort subite récupérée, des syncopes, des convulsions
nocturnes, etc.) et qui ont un aspect de type 1 a ’ECG [48].

Actuellement, aucune thérapeutique médicale n’a fait la preuve de son
efficacité dans le syndrome de Brugada. En revanche, de nombreux
médicaments tels que les antiarythmiques ou certains antidépresseurs
peuvent aggraver le sus- décalage du segment ST et probablement
augmenter le risque de survenue d’accidents rythmiques. Une liste de ces
médicaments doit étre fournie aux patients (cette liste est disponible et mise
a jour sur le site (http://www.brugadadrugs.org/) [128].

En I’absence de symptome, dans le cadre d’une enquéte familiale ou

d’une découverte systématique, ces enfants doivent avoir une surveillance
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clinique et des ECG répétés jusqu’a I’age de 15 ans. Si cet ECG est normal,
I’attitude consiste en une surveillance simple. Si ’ECG est pathologique mais
que I’enfant est parfaitement asymptomatique, la prise en charge consiste en
I'exclusion des médicaments contre-indiqués dans le syndrome de Brugada,
et le traitement actif des épisodes fébriles. Passé 15 ans, il est conseillé de
réaliser un test a la Flécainide ou a I’Ajmaline pour déterminer si I’enfant a
recu ou non la mutation parentale [48].

Si un défibrillateur est implanté, en particulier chez les patients
asymptomatiques, il faudra informer le patient du risque élevé que le
défibrillateur ne serve jamais (le risque de trouble du rythme est de 0,5 % par
an) et du risque de survenue de chocs inappropriés (20 % des patients)
[151,152]. Afin de limiter ce risque, il faudra veiller a régler le défibrillateur
avec une zone de défibrillation > 220 bpm et a obtenir une bonne détection
de 'onde R au moment de I'implantation afin de diminuer le risque de sur
détection des ondes T. Chez les patients qui recoivent fréquemment des
chocs électriques, un traitement par hydroquinidine pourra étre proposé.
L’intérét de ce traitement chez les patients asymptomatiques a été suggéré
mais n’est pas démontré [153]. Enfin, une information sur la nécessité de
traiter la fievre activement devra étre donnée car les épisodes fébriles
favorisent la survenue de fibrillation ventriculaire dans ce contexte [128].

> Pronostic et évolution :

Le risque lié au syndrome de Brugada est la survenue de mort subite
par fibrillation ventriculaire. Les éléments les plus importants dans
I’évaluation de ce risque seront la notion de symptomes (mort subite,

syncope, lipothymies, respiration stertoreuse nocturne), la présence d’un
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aspect de type 1 spontané et le sexe masculin. En revanche, la valeur de
I’exploration électrophysiologique reste tres discutée méme si celle-ci figure
dans la derniere conférence de consensus. En effet, dans I'expérience des
freres Brugada, cet examen permet de bien déterminer les patients a risque
de mort subite et fait donc parti des criteres de décision thérapeutique alors
que pour la plupart des autres équipes cet examen n’a pas de valeur
pronostic. Les résultats récents de I’étude PRELUDE (étude randomisée
évaluant I'intérét de I’exploration électrophysiologique) confirment I’absence
de valeur prédictive de ce test [154]. Le syndrome de Brugada est une
pathologie fréequemment familiale (plus de 50 % des cas). La présence d’une
mutation dans le gene SCN5A ne modifie pas le risque rythmique. De la
méme maniere, il avait été initialement considéré que la notion de mort
subite dans la famille était un facteur de risque important de survenue de
mort subite, il est en fait maintenant clairement démontré que cela ne
modifie pas le risque rythmique. Plus particulierement chez les enfants, les
données de la littérature sont limitées. Il apparait cependant que chez les
enfants symptomatiques avec un type 1 spontané le risque de mort subite
est important et qu’il faut savoir recourir a I'implantation d’un défibrillateur
malgré les risques spécifiques liés a ’age [155].

2.2.4.Tachycardie ventriculaire catécholergigue polymorphe

> Définition :

Les tachycardies ventriculaires catécholergiques sont des tachycardies
ventriculaires polymorphes de déclenchement adrénergique qui surviennent
surtout chez I'enfant et I'adolescent au cceur anatomiquement normal et qui

sont responsables de syncopes ou de mort subite [156,161].
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> Epidémiologie :

La TVCP est une cause rare mais grave de trouble du rythme
ventriculaire de I’enfant de plus de 3 ans et de I’adolescent [27].

> Etiologies :

Ce trouble du rythme est secondaire a une anomalie du métabolisme
intracellulaire du calcium. Les génes le plus souvent impliqués sont le géene
du récepteur a la ryanodine de type 2 (RyR2) dans sa forme autosomique
dominante et la calséquestrine 2 (CASQ2) pour la forme récessive
[157,158]. Les mutations peuvent étre transmises par un des parents ou étre
«de novo» chez le cas index. L’exploration des apparentés du premier degré
est importante [27]. RyR2 et CASQ2 sont tous les deux impliqués dans la
régulation intracellulaire  du calcium et dans le  couplage
excitation/contraction. La fuite calcique a partir du réticulum sarcoplasmique
est exacerbée au cours des stimulations adrénergiques, provoquant une
surcharge calcique et la survenue de dépolarisation tardive. Cest ce
mécanisme qui est impligué dans les tachycardies ventriculaires
bidirectionnelles [ 136].

La réalisation de tests génétiques avec analyse des genes RyR2 et
CASQ2 est recommandée chez tous les patients pour lesquels un diagnostic
clinique de TVC a été établi (histoire clinique personnelle avec syncope a
I'effort, histoire familiale, arythmie ventriculaire documentée a I’épreuve
d’effort et/ou lors de la perfusion d’isoprotérénol), avec une
recommandation de classe |. La recherche de mutation directe est
recommandée chez tous les membres d’une famille au sein de laquelle existe

un patient atteint de TVC avec diagnostic génétique positif [129]. Cela
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permet de détecter certains sujets jeunes atteints de ce syndrome, encore
asymptomatiques, mais exposés a une mort subite inaugurale, et mettre en
place les mesures préventives de syncope et de mort subite [159].

> La clinique :

Les TVC sont caractérisées par des arythmies ventriculaires
polymorphes de déclenchement adrénergique. Elles surviennent
essentiellement chez des grands enfants (3 ans et plus) et des adolescents
et sont responsables de malaises, de syncopes et de morts subites survenant
typiquement dans un contexte d’émotion ou a I'effort ou a I'occasion de
noyades, en I’'absence de toute anomalie morphologique cardiaque [128]. La
TVCP doit également étre évoquée devant toute « épilepsie d’effort ».En effet,
I’arythmie ventriculaire peut s’accompagner d’un bas débit cérébral et de
convulsions anoxiques qui égarent le diagnostic. Le délai entre le premier
symptome et le diagnostic est souvent retardé de 2 a 4 ans, surtout quand la
piste neurologique a été retenue initialement [160].

> Le diagnostic :

L’origine cardiaque des symptomes est souvent ignorée et on
considere en général ces patients comme des épileptiques ou des
hystériques, d’ou I'importance de l'interrogatoire qui conduit au diagnostic
en retrouvant le facteur adrénergique déclenchant les syncopes [18].

L’ECG de repos est normal ou presque : discrete bradycardie sinusale
(figure 40.B), axe de QRS souvent un peu gauche (-30° a + 30°), QT parfois
limite sans véritable QT long [161].Le diagnostic repose sur I’enregistrement
Holter a I'effort ou I’épreuve d’effort. A I'effort, a partir d’une fréquence

cardiaque d’environ 130 bpm, les troubles du rythme apparaissent. Les
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anomalies du rythme vont crescendo avec I'effort ou la perfusion
d’isoprénaline (Isuprel®) [157]. Il s’agit d’abord d’extrasystoles ventriculaires
isolées monomorphes, puis polymorphes, puis un bigéminisme ventriculaire
puis des salves bidirectionnelles et enfin des salves de tachycardie
ventriculaire polymorphe (Figure40.A) [161]. Le caractere bidirectionnel des
extrasystoles ventriculaires et de la TV sont typiques de la TVCP [157]. Le
plus souvent, 'activité ventriculaire reste organisée et la crise se termine
spontanément, mais I'ischémie myocardique prolongée peut entrainer une

fibrillation ventriculaire [18].
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Figure 40 : Tachycardie ventriculaire catécholergique chez un adolescent
ayant présenté une syncope apres une émotion :
L’accélération du rythme sinusal s’accompagne d’extrasystoles
ventriculaires (ESV) polymorphes (A). Au repos, on note une

bradycardie sinusale (B) [39].
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> Le traitement :

La prévention des troubles du rythme sur TVCP passe par ’adaptation
du mode de vie (contre-indication formelle aux sports de compétition) et la
prise a vie de bétabloquants d’action retard a bonne dose, sans aucune
interruption [27]. Les posologies de bétabloquants utilisées dans la
prévention des syncopes sont plus élevées que pour les autres arythmies
ventriculaires adrénergiques. Par exemple, on donne le Nadolol a Ia
posologie de 2 a 3 mg/kg/j (75 mg/m2) en deux prises alors que dans
d’autres canalopathies telles que le syndrome de QT long, les posologies
prescrites sont de I'ordre de 1 mg/ kg. La posologie est augmentée jusqu’a
ce qu’il n’existe plus de salve polymorphe a I’épreuve d’effort. Des résultats
préliminaires montrent un effet favorable de I’association nadolol avec du
flécainide en cas de persistance des salves polymorphes a I’épreuve d’effort
[162]. En général Le traitement bétabloquant a fortes doses est souvent
efficace dans I'enfance mais l'implantation d'un défibrillateur automatique est
parfois nécessaire a I'adolescence en cas d'échappement thérapeutique ou de
mauvaise observance du traitement [161 ,156]. Le défibrillateur automatique
implantable (DAI) est indiqué également en cas de mort subite récupérée ou
chez les patients qui présentent des syncopes ou des salves polymorphes
malgré un traitement bétabloquant considéré comme optimal. Pour les
apparentés asymptomatiques de familles avec TVC, notamment les patients
asymptomatiques avec mutation dans RyR2, les données récentes montrent
gu’ils sont exposés de facon significative a la survenue de syncopes par
trouble du rythme ventriculaire. De ce fait, la prescription d’un traitement

bétabloguant est recommandée chez tous les apparentés chez qui une
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mutation dans RyR2 est identifiée méme s’ils sont asymptomatiques
[163,164]. Il convient également de contre indiquer la pratique sportive de
compétition et méme dans la majorité des cas, la pratique sportive de loisirs
[128].

> Pronostic et évolution :

En I’absence de traitement, les TVC sont associées a un risque élevé de
mort subite atteignant 30 a 50 % avant I’age de 30 ans [128]. Mais le
traitement bétabloquant, trés efficace, a transformé le pronostic de ces
patients en réduisant de facon trés significative les syncopes et la mort
subite. La plupart des déces signalés concernaient des sous-dosages ou des

interruptions thérapeutiques [160].

3. Les rythmes irréquliers

Les bruits du cceur d’un enfant peuvent étre tres irréguliers a
lauscultation. La cause la plus fréquente est une arythmie sinusale
respiratoire (accélération a I'inspiration), physiologique a cet age (figure 41).

Une arythmie a l'auscultation peut également étre secondaire a une
extrasystole atriale ou ventriculaire [27].

On appelle extrasystole une contraction cardiaque survenant prématurément
et émise par un foyer de cellules automatiques différent du foyer sinusal et
qualifié pour cette raison de foyer ectopique. L'extrasystole ainsi émise
s'inscrit sous forme d'un complexe QRS qui s'intercale dans le rythme de
base, décale la systole suivante ou est suivi d'un repos compensateur. Ce
complexe est fin quand son foyer d'émission est auriculaire ou jonctionnel et
que la conduction a emprunté la voie nodohisienne normale (figure 41 et 42).

Il est large quand I'extrasystole est d'origine ventriculaire, sous la bifurcation
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du faisceau de His, et qu'un ventricule a été activé un peu aprés celui ou est
née I’excitation (figure 42).

Les extrasystoles sont trés fréquentes en pédiatrie surtout aux ages
extrémes de cette discipline: chez I'adolescent et le nouveau-né. Elles sont le
plus souvent ventriculaires, parfaitement supportées et tout a fait anodines.

Elles ne justifient presque jamais de traitement [1].
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Figure 41 : Arythmie respiratoire physiologique chez I’enfant (A).
Extrasystoles atriales (astérisques) conduite (B) et blogquée (C) responsables

d’une fausse bradycardie [27].
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Figure 42 : Différents types d’extrasystoles [31].

4. Les bradycardies

4.1. Les bradycardies vagales paroxystiques (malaises vagaux et

syncopes vasovagales)

> Définition :

Le malaise vagal ou malaise vasovagal ou choc vagal est un malaise
pouvant étre attribuable a une activité excessive du systeme nerveux
parasympathique ou a une baisse d'activité du systeme nerveux
sympathique. Ce malaise est la traduction d'un ralentissement de la
fréquence cardiaque associé a une chute de la pression artérielle, aboutissant
a une hypo perfusion cérébrale. Il peut s'exprimer par une perte de
connaissance breve partielle (lipothymie) ou totale (syncope) [165].

» Epidémiologie :

Le malaise vasovagal est une cause fréquente de consultation en
pédiatrie. En effet, 15 a 25 % des enfants expérimentent un malaise avant

I’age adulte [166].
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> Etiologie :

Dans 80 % des cas, ces malaises sont la conséquence d’une
bradycardie brutale et/ou hypotension paroxystique et réversible, d’origine
réflexe vagale, souvent déclenchée par un stimulus douloureux tel qu’un
reflux gastro-cesophagien [18,167].

> Clinique :

Chez le nourrisson, il s’agit typiquement d’acces de paleur avec
hypotonie, parfois perte de conscience et apnée. Ces malaises sont la
conséquence d’une bradycardie brutale, d’origine réflexe vagale, souvent
déclenchée par un stimulus douloureux tel gu’un reflux gastro-cesophagien.
A I'dge de la marche, les spasmes du sanglot sont plus aisément
identifiables ; chutes, douleurs ou peurs déclenchent des réactions réflexes
excessives, avec bradycardie et malaises plus ou moins brutaux et séveres,
pouvant s’accompagner de blocage respiratoire et de cyanose [18].

> Diagnostic :

Méme si le diagnostic de malaise vagal repose essentiellement sur
I’interrogatoire, il est d’usage de réaliser un bilan minimal comprenant, en
sus de l'interrogatoire détaillé, un examen physique et un ECG. Aucun autre
examen n’est recommandé s’il n'y a pas d’argument de gravité a
I’interrogatoire, d’anomalie de I’examen clinique ou de 'ECG. Les arguments
de gravité a l'interrogatoire sont, entre autres, les antécédents familiaux de
déces inexpliqué chez des gens jeunes, I'absence de prodromes et la
survenue en cours d’effort (a distinguer des malaises survenant a la
récupération de I'effort). Ces investigations sont parfois complétées par un

Holter. En cas de malaise pendant I’enregistrement, I’origine vasovagale du
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malaise est confirmée par une pause sinusale concomitante du malaise
(jusqu’a une dizaine de secondes d’asystolie). En I’absence de symptome
pendant le Holter, I'origine vasovagale des malaises peut-étre suspectée
devant des signes d’hyperréactivité vagale, ces signes varient avec l'age.
L’hyperréactivité vagale du nouveau-né se manifeste par des bradycardies
brutales et breves. Chez le nourrisson, I’hyperréactivité vagale se traduit par
des pauses plus ou moins longues, par bloc sinoauriculaire (figure 43). Dans
certains cas enfin, on voit un rythme trés instable avec une succession
d’accélérations et de ralentissements. Le réflexe oculocardiaque, qui teste la
sensibilité vagale, est positif si la compression des globes oculaires entraine
une pause supérieure a 1,5 seconde ou une réduction de moitié de la
fréquence cardiaque (figure 43).

Enfin, chez le grand enfant et I'adolescent, le «caractére vagal» est
suspecté devant une accentuation de I’arythmie respiratoire [18,27].

On peut s’aider pour le diagnostic d’un test d’inclinaison, qui consiste
a basculer ces patients durant 20 minutes a 60°, en enregistrant le rythme
cardiaque et la tension artérielle. On peut ainsi reproduire un malaise,
enregistrer une chute de tension et/ou de fréquence cardiaque traduisant la
réponse inadaptée de ces enfants a l'orthostatisme, et déterminer si un
traitement est nécessaire. En pratique, cet examen a surtout l'intérét de

rassurer I’enfant et sa famille [168].
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Figure 43 : Hyper réflectivité vagale du nourrisson.
A. Tracé de Holter montrant un rythme sinusal instable,
avec des pauses fréquentes, de durée variable.
B. Réflexe oculocardiaque (ROC) avec pause de presque
4 secondes [18].

> Le traitement :

La prise en charge des malaises vagaux commence par une
réassurance du patient et de sa famille. Le patient doit savoir reconnaitre ces
prodromes et éviter les situations a risque. Une bonne hydratation, une
alimentation salée, ainsi que la pratigue des sports d’endurance font
également partie des conseils a donner a la famille [27].

Pour le nourrisson, le traitement préventif des malaises séveres repose
sur le diphémanil (Prantalt) [169].

» Pronostic :

Le pronostic de I’hyperréactivité vagale est encore mal connu [170]. Ce
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syndrome pourrait représenter un facteur de risque supplémentaire pour la
mort subite du nourrisson (MSN). En effet, les simples données de
I'interrogatoire ne permettent pas de distinguer un malaise vagal d’un
malaise grave ou d’une éventuelle mort subite manquée. Les enregistrements
de mort subite survenue sous monitoring a mémoire ou lors
d’enregistrement Holter font presque constamment état d’une bradycardie
terminale précédant I’arrét respiratoire. Les études Holter du rythme
cardiaque des enfants a risque de mort subite du nourrisson MSN retrouvent
freiguemment des bradycardies brutales et breves, d’origine vagale
(syndrome de Pierre Robin, syndrome d’Angelman, immaturité du tronc
cérébral, prématurés). Il est établi que les facteurs de risque pour la MSN
(position ventrale du sommeil, hypoxie, infections rhinopharyngées ou
pulmonaires virales, reflux gastro-oesophagien) contribuent, notamment par
I'intermédiaire des chémoréflexes laryngés, a majorer les bradycardies
vagales et les apnées réflexes [39].

4.2. Bloc auriculo ventriculaire complet

> Définition :

Le BAV complet correspond a une interruption totale de la conduction
entre les oreillettes et les ventricules [18]. Rendant la coordination entre la
commande sinusale et la contraction ventriculaire completement
interrompue, on parle donc de dissociation auriculo-ventriculaire. La
fréquence atriale est supérieure a la fréquence ventriculaire. Le rythme
d’échappement ventriculaire assure la contraction des ventricules [27].

> Epidémiologie :

Le bloc auriculo- ventriculaire complet (BAVC) de I’enfant est une
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affection rare.

La fréquence du BAVC congénital est habituellement estimée a 1/10
000- 1/15 000 naissances vivantes [171].

La fréquence du bloc chez les nouveau- nés des femmes ayant des
anticorps anti- SSA/Ro et anti- SSB/la est inférieure a 3 % mais le risque de
récurrence est de 15 a 20 % quand une femme a déja un enfant atteint
[172,173].

L’incidence de BAVC malformatif est de 3 a 5 % a la naissance, et il y a
un risque annuel de 2 % de développement d’un bloc [174].

Pour I'origine infectieuse chez I’enfant, la survenue d’un BAV complet
compliquant une myocardite aigué est une éventualité tres rare [175,176].

Pour les BAV postopératoires ; ils surviennent avec une incidence de 1
a 3 %, souvent aprés une chirurgie complexe. Il s’agit le plus souvent d’un
BAV complet ou d’un BAV de haut degré définitif [177,178].

> Etiologies :

Les étiologies des BAV complets de I’enfant sont :

- BAVC malformatifs :

Certains BAVC congénitaux sont la conséquence d’une anomalie de
développement des voies de conduction s’intégrant dans une malformation
cardiaque souvent complexe avec isomérisme gauche, de mauvais pronostic
[179,180]. Des troubles de la conduction auriculo- ventriculaire
s’observent également dans les doubles discordances atrioventriculaires et
ventriculoartérielles, en raison d’une anomalie d’alignement septal, avec un
nceud auriculo-ventriculaire en position antéro- supérieur et un allongement

du faisceau de His [181]. Les troubles conductifs peuvent étre présents des la
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naissance ou apparaitre secondairement [182].

- Blocs « immunologiques » :

Quand le coeur est d’architecture normale, les BAVC authentiquement
congénitaux, c’est- a- dire diagnostiqués avant la naissance ou tres
précocement, sont habituellement associés a la présence chez les meres de
ces enfants d’anticorps circulants anti- SSA/Ro et anti- SSB/la, qui sont
isolés ou s’integrent dans une maladie systémique telle qu’un lupus ou un
syndrome de Gougerot- Sjogren [183,184]. .Les anticorps maternels
traversent la barriere placentaire entre la 13e et la 16e semaine de gestation
et vont se fixer sur le myocarde feetal induisant une réaction inflammatoire et
une « myocardite » foetale, puis une fibrose cicatricielle définitive du tissu de
conduction cardiaque et le bloc définitif constatés chez ces enfants
[185,186].

- Blocs infectieux :

Chez I’enfant, la survenue d’un BAV complet compliquant une
myocardite aigué est une éventualité trés rare [175,176]. Le symptome
révélateur le plus souvent rapporté est un malaise ou une syncope, mais on
ne peut exclure que certains des blocs diagnostiqués dans I’enfance soit la
conséquence d’une myocardite initialement passée inapercue. En aigu, le
diagnostic repose sur I'IRM, qui montre des signes d’inflammation
myocardique et sur la mise en évidence de I’agent pathogéene causal [181].

- BAV postopératoires :

La chirurgie cardiaque se complique dans 1 a 3 % de BAV. Il s’agit le
plus souvent d’un BAV complet ou d’un BAV de haut degré définitif. Dans

certains cas, on observe un BAVC transitoire durant plus de 48 heures apres
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la chirurgie, avec des anomalies résiduelles de la conduction dont il a été
montré qu’elles pouvaient évoluer brutalement vers le bloc complet avec un
risque de syncope voire de mort subite [177,178].

» circonstances de découverte :

Le BAV complet chez I’enfant peut étre découvert lors des situations
suivantes :

- Lors d'un examen systématique: le plus souvent lors d'une
échographie foetale. Plus rarement, a I'examen du nouveau-né, et
exceptionnellement chez I'enfant

- Par des signes d'insuffisance cardiaque: c'est presque toujours un
feetus en hydramnios, ou un nouveau-né en détresse.

- Par une syncope, malaises, ou convulsions, qui peuvent étre dues a
une longue pause, a une torsade de pointe réversible ou a une
fibrillation ventriculaire mortelle [31].

> Le diagnostic :

Le diagnostic est tres facile a faire sur I’ECG de surface, qui montre une
dissociation complete entre [I’activité sinusale normale et un rythme

d’échappement ventriculaire, plus lent (figure 44) [27].

Figure 44 : Bloc auriculo-ventriculaire complet congénital. Le tracés montre
une dissociation auriculo-ventriculaire complete avec une fréquence sinusale

normale, plus rapide que la fréquence ventriculaire [27].
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> Le traitement :

Le seul traitement du BAV est I'implantation d’un stimulateur cardiaque
et les indications d’implantation sont maintenant bien codifiées, méme si
certaines indications prétent encore a discussion [187,188].

Les indications formelles d’implantation chez [I’enfant sont les
bradycardies symptomatiques : BAV complet compliqué d’insuffisance
cardiaque, de malaise, syncope ou encore d’intolérance a I'effort. L’indication
d’un stimulateur cardiaque peut également étre prophylactique en cas de
fréquence d’échappement basse (fréquence cardiaque instantanée inférieure
a 50 bpm avant 1 an ou fréquence cardiaque moyenne au Holter inférieure a
50 bpm apresl an), de QRS d’échappement larges, de nombreuses
extrasystoles ventriculaires au Holter ou d’allongement du QT [189].

Pour les BAV complets post opératoires, I'indication de stimulation
cardiaque définitive est formelle si le BAV persiste au-dela de 10 jours apres
la chirurgie [27].

> Pronostic et évolution :

Le développement des indications prophylactiques d’implantation a
considérablement amélioré le pronostic a moyen et long terme des BAVC, en
particulier chez les enfants qui acquierent un bloc dans I’enfance. Les BAVC
immunologiques ont un moins bon pronostic, car certains patients
développent a plus ou moins long terme des myocardiopathies, liées a
I’atteinte cardiaque induite par les anticorps, possiblement aggravée par la

stimulation a la pointe du ventricule droit [181].
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4.3. Bloc auriculo ventriculaire partiel : [18 ,27,31,190]

Ce sont des blocs pour lesquels la conduction est anormale mais
présente et qui comprennent deux types :
> les blocs du premier degré ou BAV |: qui se définissent par un
allongement de I’espace PR supérieur a 200 ms.

fi__*_/\_}i4_/\_f:*_m

Allongement de P-R

> les blocs du deuxieme degré ou BAV Il : qui se définissent par une
conduction bloquée de facon intermittente et on en décrit deux
types :

> le bloc de type | ou Mobitz 1 : caractérisé par un allongement
progressif de I'’espace PR avant un blocage de I'onde P (encore
appelé période de Luciani-Wenckebach).

N D e R S T

Périodes de Luciani-Wenckebach

> Le bloc de type 2 ou Mobitz 2 : caractérisé par un blocage de
I’'onde P de facon inopinée, sans allongement progressif de
I’espace PR sur les cycles antérieurs, et le nombre d’ondes P
bloquées est variable. Un BAV de haut degré se caractérise par
plusieurs ondes P bloquées.

/I;&_/\ P P H P P l
Bloc 2/1
Certains blocs sont la conséquence d’une myocardite infectieuse ou

s’integrent dans une pathologie plus générale (myopathies). En I’absence
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d’étiologie précise, les blocs partiels de I’enfant nécessitent une surveillance
étroite, car I’évolution spontanée peut se faire vers un BAV complet. Chez le
grand enfant, les troubles conductifs partiels, surtout le BAVI et BAV Il Mobitz
1, sont généralement nodaux. Le trouble conductif siege en amont du
faisceau de His, il est totalement régressif a I'effort et bénin (pas de risque
d’asystolie). Chez le nourrisson, les troubles conductifs partiels, notamment
le BAV Il en 2/1, sont susceptibles d’évoluer vers le BAV complet. Ces enfants
doivent donc faire I'objet d’une surveillance clinique, ECG et par Holter. Si
I’évolution est marquée par I'apparition d’un BAV complet, les indications de
stimulation cardiaque permanente sont les mémes que pour les BAV

complets d’emblée.
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PARTIE PRATIQUE
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|. Matériels et méthodes

Nous avons effectué une étude rétrospective, portant sur 50 cas de
trouble du rythme cardiaque chez I'enfant, colligés dans le service de
pédiatrie et de réanimation néonatale du CHU HASSAN Il - Fes durant une
période de 10 ans allant du Janvier 2008 a Décembre 2018.

Nous avons analysé les différentes présentations cliniques et para
cliniques de ces patients ainsi que les stratégies thérapeutiques et les

modalités évolutives de la maladie.

1. Criteres d’inclusion :

Les patients répondant a ces critéres ont été inclus dans ce registre :
- Patients agés moins de 16 ans.
- Quelque soit le sexe.
- Présentant un trouble du rythme cardiaque diagnostiqué sur un ECG

de repos.

2.Fiche d’exploitation :

Pour exploiter les données relevées a partir des dossiers des malades,
nous avons établi une fiche d’exploitation que nous avons appliquée pour
chaque cas ; permettant d’analyser les différents parametres anamnestiques,

cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs (voir annexes).

3.Méthode de collecte et d’analyse des données :

Nous avons fait appel dans notre étude aux dossiers des malades
colligées au sein de I'archive et du systeme Hosix du service de pédiatrie et
de réanimation néonatale du CHU HASSAN Il - Fes ce qui nous a permis de
relever les parametres nécessaires a notre étude.

Toutes les données enregistrées dans les dossiers ont été exploitées et
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analysées. Dans une premiére étape, nous avons éliminé tous les dossiers ne
répondant pas aux criteres d’inclusion dans notre étude, finalement nous
avons inclus dans notre analyse, 50 patients. Plusieurs parametres ont été
analysés notamment les données épidémiologiques, les données cliniques,
les données paracliniques, les données thérapeutiques et évolutives que
nous allons étudier séparément dans des chapitres.

Les analyses statistiques ont été obtenues a I'aide du logiciel

informatique Excel.
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Il. Résultats :

1. Epidémiologie :

1.1. La prévalence globale :

Durant la période couvrant notre étude, 50 cas de trouble du rythme
cardiaque ont été retenus pour étre analysés sur un total de 13 386 malades
vues en consultation pédiatrique soit une prévalence de 0.37%.

1.2. L’age:

La moyenne d'age dans cette série est de 6 ans avec des extrémes de
j1 de vie a 15 ans.

La figure et le tableau ci-dessous représentent la répartition des troubles du
rythme cardiaque chez nos patients selon les tranches d’ages. La tranche
d’age la plus atteinte était de 2 ans a 6 ans (30 %).

Tableau 3 : La répartition selon la tranche d'age des patients.

Tranche d’age Nombre de patients | Pourcentage
J1-1 mois 5 10%
1 mois - 2 ans 9 18%
2 ans - 6 ans 15 30%
6 ans - 10 ans 8 16%
10 ans- 15 ans 13 26%
Total 50 100%
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Tranches d'age chez nos patients

B Tranche d'age

Nl

j1-1 mois 1 mois -2 ans 2 ans-6 ans 6ans-10ans 10 ans-15ans

Figure 45 : Répartition des troubles du rythme cardiaque chez nos patients

selon les tranches d'age.

1.3. Le sexe:

La répartition de nos malades selon le sexe montre une légere
prédominance masculine avec un sexe ratio de garcons/filles= 1,38. En effet
parmi les 50 patients atteints de trouble du rythme cardiaque :

- 29 patients sont de sexe masculin, soit 58% des cas,

- 21 patients sont de sexe féminin, soit 42% des cas.

Tableau 4 : Répartition des patients selon le sexe.

Le sexe Le nombre Pourcentage

Masculin 29 58%

Féminin 21 42%
Total 50 100%
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Répartition des troubles du rythme
cardiaque chez nos patients selon le sexe

® Masculin

® Féminin

Figure 46 : Répartition des troubles du rythme cardiaque chez nos patients
selon le sexe.

1.4. Origine géographigue :

Sur 50 patients admis en période d’étude, la plupart vivent en milieu

urbain (80 %).

Répartition des patients selon I'origine
géographique.

20%

» urbain

* rural

Figure 47 : Répartition des patients selon |’origine géographique.

1.5. Le niveau socio-économigue :

La plupart des patients sont de conditions socio-économiques
moyennes (58%). 40% des cas sont de bas niveau socio-économique.
Uniquement 2% des patients sont de haut niveau socio-économique.

La figure ci-dessous montre la répartition des patients selon le niveau
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socio—-économique.

Niveau socio économique des parents

* bas ™ moyen M haut

-~

Figure 48 : Répartition des patients selon le niveau socio-économique.

2. Les données cliniques :

2.1. Les antécédents :

2.1.1.Le déroulement de la grossesse :

- La grossesse a été suivie dans 84% des cas.
- L’échographie anténatale a objectivé une tachycardie foetale au 3eme
trimestre chez 2 patients, soit 4% des cas.
- 98% des grossesses sont menées a terme.
- Une seule grossesse prolongée a été signalée (2%).
- Aucun cas de prématurité n’a été trouvé (0%)
- 88% des accouchements ont été faites par voie basse, et
uniguement 6 cas ont été accouchée par voie haute ; soit 12% :
e 2 cas ont été indiqués pour tachycardie feetale.
e 1 cas a été indiqué pour rupture prématurée des membranes
dépassant 24h.

e 1 cas a été indiqué pour dépassement du terme.
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e 2 cas leur indication n’a pas été mentionnée sur les dossiers
des patients.
- L’adaptation a la vie extra utérine été mauvaise chez 2 patients ;
soit 4% des cas.

Tableau 5 : Le déroulement de la grossesse chez nos patients.

Le Le
Déroulement de la grossesse
nombre | pourcentage

Oui 42 84 %
Grossesse suivie
Non 8 16 %
Normale 40 80%
Echographie anténatale | Anormale (tachycardie
2 4%
foetale)
A terme 49 98 %
Age gestationnel Prématurés 0 0%
Post-matures 1 2%
Voie basse 44 88 %
Voie d’accouchement
Voie haute 6 12 %
Adaptation a la vie extra- | Bonne 48 96 %
utérine Mauvaise 2 4%

- Une prise médicamenteuse pendant la grossesse a été signalée

dans les cas suivants (Voir tableau n°6) :
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Tableau 6: Prise médicamenteuse au cours de la grossesse.

Prise de médicament au cours de la Nombre de
Le pourcentage
grossesse cas
Pas de prise 46 92%
Extencilline 1 2%
Propranolol 2 4%
Lévothyrox 1 2%

2% 2%

Prise de médicaments au cours da la

grossesse
92%

>

M Pas de prise
M Extencilline
@ Propranolol

B Lévothyrox

Figure 49: Prise médicamenteuse au cours de la grossesse.

2.1.2.Les antécédents médicaux :

a. Les antécédents cardiagues :

Dans notre série, 10% des patients (5 cas) avaient un antécédent cardiaque :

- Deux cas avaient une cardiomyopathie dilatée (4% des patients).

- Un cas avait un antécédent de péricardite seche virale (2% des

patients).

- Un cas était suivi pour insuffisance tricuspide massive (2% des

patients).

- Un cas avait une transposition des gros vaisseaux (TGV) corrigée
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(2% des patients).

Les résultats sont schématisés dans le tableau et la figure ci-dessous :

Tableau 7 : Les antécédents de pathologies cardiagues.

Les antécédents cardiaques Nombre | Pourcentage
Pas d’antécédent cardiaque 45 90%
Présence d’un antécédent de pathologie cardiaque 5 10%
Transposition des gros vaisseaux | 1 2%
Péricardite seche virale 1 2%
cardiomyopathie dilatée 2 4%
insuffisance tricuspide massive 1 2%
Totale 50 100%

Les antécédents cardiaques

249272%

S

* Pas d'antécédents cardiaques

* Péricardite séche virale

® cardiomyopathie dilatée

* insuffisance tricuspide massive

= TGV

Figure 50: Répartition des antécédents cardiaques chez nos patients.

b. Les autres antécédents médicaux :

A part les antécédents cardiaques on a trouvé d’autres antécédents

médicaux chez 28% de nos patients. Les résultats sont schématisés dans le

tableau suivant :
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Tableau 8: Les autres antécédents médicaux chez nos malades.

Autres antécédents médicaux Nombre | Pourcentage
Sans particularités 36 72%
Présence d’autres antécédents médicaux 14 28%
Angines a répétition 8 16%
Rhumatisme articulaire aigue 1 2%
Goitre multinodulaire hypertoxique 1 2%
opéré
Asthme 1 2%
Détresse respiratoire fébrile 1 2%
Epilepsie sous dépakine + retard 1 2%
mental
Ictere néonatal 1 2%
Totale 50 100%

2.1.3.Les antécédents chirurgicaux :

Parmi nos patients un seul qui avait un antécédent de chirurgie
cardiaque : transposition de gros vaisseaux corrigée.
Les autres n’ont jamais bénéficié d’une chirurgie cardiaque.

2.1.4.Les antécédents familiaux :

a. La consanguinité :

Une consanguinité parentale est retrouvée dans 10 cas soit 20% des
patients porteurs d’un trouble du rythme cardiaque.
10% des patients ont une consanguinité du premier degré, et 10% ont

une consanguinité du deuxieme degré.
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Consanguinité
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¥ non
¥ 1 er Degré
™ 2éme degré

» 3éme degré

Figure 51 : Répartition des patients selon la consanguinité.

b. Cas similaire dans la famille :

Aucun de nos patients n’a un cas similaire a sa pathologie dans la
famille.

c. Antécédents familiaux :

Dans notre série nous avons dénombré 13 patients qui présentaient
des antécédents familiaux, soit 26% de I’ensemble de nos malades, dont 6%
seulement ont une cardiopathie familiale, et 20% ont d’autres pathologies
familiales.
Nous avons relevé :
- 3 cas de cardiopathie familiale :
e 1 cas de valvulopathie rhumatismale chez une mere.
e 1 cas de cardiopathie ischémique chez une grande mere.
e 1 cas de valvulopathie non précisée chez une tante
maternelle.
- 5 cas d’HTA : 3 cas d’HTA chez une grande mére maternelle, et 2

cas d’HTA paternelle.
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- 2 cas de diabete : 1 cas chez un grand peére paternel, et 1 cas chez

un grand pere maternel.

- 2 cas de phéochromocytome maternel opéré.

- 1 cas de dysthyroidie (hypothyroidie) chez la maman.

Tableau 9 : Les antécédents familiaux des patients.

Pathologies familiales Le nombre | Le pourcentage
Cardiopathie familiale 3 6%
Cardiopathie ischémique 1 2%
Valvulopathie 2 4%
HTA 5 10%
Diabete 2 4%
Phéochromocytome 2 4%
Dysthyroidie 1 2%
Pas de pathologie familliale 37 74%
Total 50 100%
Les antécédents familiaux des patients
E Cardiopathieischémique
6 5 40
> 3% valvulopathi
4 3% alvulopatnie
3 2 2 2 - 20
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Figure 52 : Les antécédents familiaux de

nos patients.
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2.2. La symptomatologie :

2.2.1.Age de début des symptomes :

La moyenne d’age de début des symptomes chez nos patients est 5

ans et demi (7 mois), avec des extrémes entre j1 de vie de vie et 15 ans.

Tableau 10 : Répartition selon I’age de début des symptomes.

ans ans ans

W répartition selon I'dge de début des symptomes

0-1mois 1mois-2 2ans-6ans 6ans-10 10ans-15 patients
sans
symptomes
(découverte
fortuite)

Figure 53 : Répartition selon I’age de début des symptdomes.

Tranche d’age de début des symptomes Le nombre | Le pourcentage
0-1 mois 6 12%
1 mois-2 an 9 18%
2 ans-6 ans 15 30%
6 ans-10 ans 9 18%
10 ans-15 ans 5 10%
patients sans symptomes (découverte

6 12%

fortuite)
Total 50 100%
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La répartition selon I’age de début des symptomes montre un pic de
fréquence chez les enfants de 2 ans a 6 ans (15 cas soit 30%) comme le
montre le tableau et la figure ci-dessus.

2.2.2.Mode d’installation des signes cliniques :

La symptomatologie s’est installée progressivement chez la majorité
des patients : 56% des cas. Par contre elle s’est installée d’une facon brutale
chez 32% des patients.

12% des patients n’avaient pas de symptomes ; la découverte du
trouble du rythme cardiaque chez eux a été fortuite.

Le tableau et la figure si dessous montrent de facon globale le mode
d’installation des signes cliniques chez nos patients :

Tableau 11 : Mode d’installation des signes cliniques.

Mode d’installation des symptomes | Le nombre | Le pourcentage
Brutal 16 32%
Progressif 28 56%
Absence de symptomes 6 12%
Total 50 100%
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Mode d’installation des signes cliniques.

W

¥ brutal
¥ progressif

™ fortuite

Figure 54: Mode d’installation des signes cliniques.

2.2.3.Les signes fonctionnels :

La dyspnée et les palpitations sont les principaux signes fonctionnels
retrouvés chez nos patients.

Les palpitations représentent le symptome le plus fréquemment

retrouvé ; elles sont présentes chez 44% des patients.

- La dyspnée est présente chez 36% des patients ; la dyspnée stade II
de NYHA représente 22 % des cas, la dyspnée stade Ill de NYHA
représente uniquement 2% des cas, le stade de la dyspnée n’a pas
été précisé chez le reste des patients (12% des cas).

- La malaise et la douleur thoracique sont retrouvés chez 28% de nos
patients.

- La cyanose a été notée chez 18 % des patients.

- La difficulté alimentaire a été mentionnée chez 12% des cas.

- La syncope est présente chez 4 cas ; soit 8% des patients.

- Chez 12% des cas la découverte du trouble du rythme cardiaque a

été fortuite.

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 157



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

Le tableau et la figure ci-dessous résument les signes fonctionnels
constatés dans notre série :

Tableau 12: Les symptomes ou circonstances de découverte.

Les signes fonctionnels | Le nombre | Le pourcentage
Malaise 14 28 %
Cyanose 9 18%
Palpitations 22 44 %
Dyspnée 18 36 %
Syncope 4 8%
Douleur thoracique 14 28 %
Difficultés alimentaires 6 12 %
Fortuite 6 12 %

H les symptomes ou circonstances de découverte

Figure 55 : Les symptomes ou circonstances de découverte.

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 158



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT

These N°:102 /19

2.3. Les données de I’examen physigue :

2.3.1.Les donnés de I’examen général :

> L’état général :

Lors de I’examen physique 96% des patients avaient un bon état

général, et uniquement 4% des patients (2 cas) avaient une altération de |’état

général.

Tableau 13: L’état général de nos patients.

Etat général

Le

nombre pourcentage

Le

Conservé 48 96%
Altéré 2 4%
Total 50 100%

> La fréguence cardiaque :

Sur 50 cas de notre série, on note 40% des patients qui ont une

fréquence cardiaque normale, 42% qui présentent une tachycardie, et 18% qui

présentent une bradycardie.

Tableau 14: La fréguence cardiaque chez nos patients.

La fréquence Le nombre | Le pourcentage
cardiaque
Normale 20 40%
Tachycardie 21 42%
Bradycardie 9 18%
Total 50 100%
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> La fréguence respiratoire :

Dans notre étude la majorité des patients étaient eupnéiques lors de
I’examen physique : 84% des cas. Uniquement 14% des patients avaient une
tachypnée, et on a noté un seul cas de bradypnée ; soit 2% des patients.

Tableau 15 : Fréquence respiratoire chez nos patients.

Fréquence Le

Le nombre
respiratoire pourcentage
Normale 42 84%
Tachypnée 7 14%
Bradypnée 1 2%
Total 50 100%

> La tension artérielle :

Dans notre série 94% des patients ont une tension artérielle normale,
4% des patient avaient une tension artérielle élevée lors de I’examen
physique ; un seul cas était en état de choc cardiogénique ; soit 2% des
patients.
Le tableau et la figure ci-dessous résument ces données :

Tableau 16 : La tension artérielle des patients.

Tension artérielle | Le nombre | Le pourcentage
Normale 47 94%
Elevée 2 4%
Hypotension 1 2%

Total 50 100%

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 160



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT

These N°:102 /19

La tension artérielle des patients
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* Normale
* Elevée

= Hypotension

Figure 56 : La tension artérielle de nos patients.

> La saturation sanguine en oxygéne :

86% de nos patients ont bénéficié d’'une mesure de la saturation

sanguine en oxygene. Elle était normale chez 82% des patients. Uniquement

6% des patients (3 cas) avaient une hypoxie lors de I’examen physique

initial ; dont 1 avait une hypoxie légere ; et 2 patients avaient une hypoxie

profonde.

Tableau 17 : La saturation sanguine en oxygéne a |’air ambiant chez nos

patients.

Saturation sanguine en oxygéne | Le nombre | Le pourcentage
Normale : >ou= 94% 4] 82%

90% - 93% 1 2%
Hypoxie

<90% 2 4%

Non connue 6 12%
Total 50 100%
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Saturation sanguine en oxygene

¥ normale
* hypoxie légére
® hypoxieprofonde

¥ non connue

Figure 57 : la saturation sanguine en oxygéne a |’air ambiant.

2.3.2.Les donnés de I’examen cardiovasculaire :

» Cyanose a |’inspection :

La cyanose a été notée chez 2 patients soit 4% des cas.

Tableau 18 : Cyanose a I’inspection.

cyanose | Le nombre | Le pourcentage

Absence 48 96%
présence 2 4%
Total 50 100%

» Examen des pouls périphériques :

Les pouls périphériques ont été diminués chez un seul patient qui a été
en état de choc cardiogénique.
Tous les autres patients (98% des cas) avaient des pouls présents et

symétriques.
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Tableau 19 : L’examen des pouls périphérigues.

Les pouls périphériques | Nombre | Pourcentage
Présents 49 98%
Abolis 0 0%
Diminués 1 2%
Total 50 100%

> Les signes auscultatoires :

Dans notre étude, on note 12 cas d’anomalie a "auscultation (soit 24%
des patients), qu’elles soient a type de bruit de galop, ou de souffles

cardiaques. Le tableau ci-dessous résume les résultats de l’auscultation

cardiaque :

Tableau 20 : Récapitulatif des signes auscultatoires.
L’auscultation cardiaque Le nombre | Le pourcentage
auscultation anormale 12 24 %

Souffle systolique au foyer mitral 5 10 %
Souffle diastolique au foyer mitral 1 2%
Souffle systolique au foyer

1 2%
pulmonaire
souffle systolique au foyer

1 2%
tricuspide
Bruit de Galop 4 8 %
rythme irrégulier a I’auscultation 6 12 %

Auscultation sans particularités 34 68 %
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La présence d’un souffle systolique au foyer mitral est retrouvée chez 5
patients (10%), tandis qu’un souffle diastolique au foyer mitral n’est retrouvé
que chez un seul patient (2%). Nous avons également noté un souffle
systolique au foyer pulmonaire chez un seul enfant (2% des patients), et un
souffle systolique au foyer tricuspide chez un autre enfant (2% des cas).

Le bruit de galop a été retrouvé chez 8 % des patients (4 cas).
12% des patients avaient un rythme irrégulier a ’auscultation.

> Les signes d’insuffisance cardiague :

Celle-ci est retrouvée dans 8 cas soit 16% des patients.

Les signes d'insuffisance cardiaque

¥ présentes

¥ absentes

Figure 58 : Les signes d’insuffisance cardiaque a I’examen physique.

> Etat de choc cardiogénique :

Dans notre série on a noté un seul cas qui a été en état de choc

cardiogénique a I’admission.
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3. Les donnés paracliniques :

3.1. L’électrocardiogramme (ECG):

- La majorité de nos patients ont une tachycardie a QRS fin : 52% des
cas.

- 30% des patients ont un rythme irrégulier.

- 18% des cas avaient une bradycardie.

- Aucun patient de notre série n’a présenté une tachycardie a QRS
large.

Tableau 21 : Répartition des troubles du rythme et de conduction cardiaque

chez les enfants de notre série.

Le trouble du rythme cardiovasculaire. | Nombre | Pourcentage
Tachycardie a QRS fin 26 52%
Tachycardie a QRS large 0 0%
Bradycardie 9 18%

Les rythmes irréguliers 15 30%
Total 50 100%
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Répartition des troubles du rythme cardiaque
chez nos patients

¥ Tachycardie a QRS fin
¥ Tachycardie a QRS large
® Bradycardie

* Les rythmes irréguliers

Figure 59 : Répartition des troubles du rythme cardiaque chez nos patients.

» Tachycardie a QRS fin :

- Dans notre étude, la tachycardie jonctionnelle par réentrée est le
type le plus fréquent des tachycardies a QRS fin ; elle représente
62% de cette derniéere :

e 31% de la tachycardie jonctionnelle était un syndrome de
Wolf parkinson white.
e et 31% leur type n’a pas été précisé.
- la tachycardie atriale a été notée chez 34% des patients :
e 19% était un flutter auriculaire.
e 15% était une tachycardie atriale ectopique.
- La tachycardie hysienne a été notée chez un seul patient ; soit 4%

des patients ayant une tachycardie a QRS fin.
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Tableau 22 : Répartition des types de la tachycardie a QRS fin chez nos

patients.
Tachycardie a QRS fin Nombre | Pourcentage
tachycardie atriale 9 34 %
Flutter atrial 5 19 %
Tachycardie atriale ectopique 4 15%
Tachycardie hysienne 1 4 %
Tachycardie jonctionnelle par réentrée 16 62 %
syndrome de Wolf parkinson white 8 31 %
tachycardie jonctionnelle réciproque
0 0%
permanente
Tachycardie jonctionnelle par réentrée
0 0%
intra nodale
tachycardie jonctionnelle type non
8 31 %
précisé
Total 26 100 %
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tachycardie atriale Tachycardie hysienne Tachycardie

jonctionnelle par
® Flutter atrial réentrée

® Tachycardie atriale ectopique

® Tachycardie hysienne

® syndrome de Wolf parkinson white
™ tachycardie jonctionnelle réciproque permanente
® Tachycardie jonctionnelle par réentrée intra nodale

™ tachycardie jonctionnelle type non précisé

Figure 60: Répartition des types de la tachycardie a QRS fin chez nos patients

> Les figures ci-dessous montrent les ECG des tachycardies supra-

ventriculaires qui ont été vues chez nos malades :
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Figure 61 : Flutter auriculaire :

Tachycardie réguliere a QRS fin, avec des ondes P remplacées par des ondes
F en dents de scie sans retour a la ligne iso-électrique, la conduction

ventriculaire passe en 2/1.
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Figure 62 : Préexcitation chez un patient qui a la maladie de pompe :
- Tachycardie réguliere a QRS fin.
- L’ECG en rythme sinusal inscrit une préexcitation
ventriculaire, avec PR court en rapport avec la
présence d’une surcharge du glycogene dans le

myocarde.

Figure 63: Tachycardie jonctionnelle :

Tachycardie réguliere a QRS fin, avec présence autant d’ondes P’ que de QRS
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Figure 64: Tachycardie atriale ectopique multifocale :

Le tracé ECG un rythme tres anarchique. L‘activité atriale est tres
rapide, polymorphe et irréguliere (des intervalles P-P irréguliers) avec
des retours brefs en rythme sinusal.

> La bradycardie :

- La bradycardie représente 18% des troubles du rythme cardiaque
chez nos patients.

- Le BAV partiel est le type le plus fréquent des bradycardies chez
nos patients ; il représente 67% des cas, tandis que le BAV complet
ne présente que 33% des bradycardies dans notre série.

- On n’a pas trouvé aucun cas de bradycardie vagale paroxystique
(0%).

Tableau 23 : Répartition des types de bradycardie chez nos patients.

bradycardie le nombre | le pourcentage
BAV complet 3 33%
BAV partiel 6 67 %
Bradycardies vagale paroxystique 0 0%
Total 9 100 %
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Répartition des types de bradycardie chez nos patients
0%

* BAV complet

* BAV partiel

™ Bradycardies vagale
paroxystique

Figure 65: Répartition des types de bradycardie chez nos patients.

>

Les rythmes irréguliers :

Les rythmes irréguliers représentent 30% des TRC dans notre série.
46% des rythmes irréguliers chez nos patients sont des
extrasystoles atriales ; tandis que ['extrasystole ventriculaire
représente 27% des rythmes irréguliers.

L’association extrasystole atriale et extrasystole ventriculaire a été
notée chez 20% des cas.

uniquement 7% des patients ayant un rythme irrégulier avaient une

arythmie sinusale ; soit un seul cas.

Tableau 24: Répartition des rythmes irréguliers chez nos patients.

Les rythmes irréguliers le nombre | Le pourcentage
Arythmie sinusale 1 7%
Extrasystole atriale 7 46%
Extrasystole ventriculaire 4 27%
Extrasystole atriale et ventriculaire 3 20%
Total 15 100%
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Répartition des rythmes irréguliers chez nos
patients

® arythmie sinusale
¥ Extrasystole atriale
™ Extrasystole ventriculaire

* Extrasystole atriale et ventriculaire

Figure 66: Répartition des rythmes irréguliers chez nos patients.

» La figure si dessous montrent ’'ECG d’une extrasystole ventriculaire

qui a été trouvée chez nos patients
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Figure : Extrasystole ventriculaire :
On voit un rythme irrégulier avec des dépolarisations prématurées a QRS large

s’intercalant dans le rythme sinusal.
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3.2. Les données écho cardiographigues :

Dans notre série on note que :

- 54% des patients ont une échocardiographie sans particularités.
- 46% ont une écho-coeur anormale.

Tableau 25: Les résultats de I’écho Doppler cardiaque.

ETT Le nombre | le pourcentage
ETT normale 27 54 %
ETT anormale 23 46 %
Total 50 100 %

Les résultas de I'écho Dopller cardiaque

¥ ETT normale

¥ ETT anormale

Figure 67: Les résultats de I’écho Doppler cardiague chez nos patients.

» Cardiopathie congénitale :

10% de nos patients avaient une cardiopathie congénitale sur
I’échocardiographie ; soit 5 cas :
- 2 cas de CIA minime shuntant gauche droit. (un cas avait un BAV
complet comme TRC, et I'autre avait un flutter auriculaire)
- 1 cas de CIV chez un patient qui a le syndrome de WPW.
- 1 cas d’'un rhabdomyome au septum inter ventriculaire chez un

patient qui a un rythme irrégulier type extrasystole atriale.
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- Et un patient souffrant d’une extrasystole atriale avait un canal
artériel persistant.

Tableau 26 : Cardiopathies congénitales trouvées a I’échocardiographie chez

nos patients.

Le
cardiopathie congénitale Le nombre
pourcentage
Absence de cardiopathie congénitale 42 84 %
Présence d’une cardiopathie congénitale 5 10 %
CIA minime shuntant gauche droit 2 4 %
Clv 1 2%
Rhabdomyome au septum inter
1 2%
ventriculaire
Canal artériel persistant 1 2%

cardiopathies congénitales

90% ¥ Absence de cardiopathie
congénitale

¥ CIA minime shuntant gauche
droit

= CIV

* Rhabdomyome au septum
inter ventriculaire

™ Canal artériel persistant

Figure 68: Cardiopathies congénitales découvertes a I’échographie.
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» La fonction systoligue :

- 40 cas avaient une fonction systoliqgue normale ; soit 80% des
patients
- 10 cas avaient une fonction systolique altérée soit 20% des

patients.

Fonction systolique

¥ normale

* altérée

Figure 69: La fonction systolique chez nos patients.

- Répartition de la fonction systolique altérée selon les troubles du
rythme cardiaque chez nos patients :

- 90% des patients ayant une fonction systolique altérée avaient une
tachycardie a QRS fin. (9 cas)

- Uniguement 10% des patients qui ont une altération de la fonction
systolique avaient une bradycardie. (1 cas)

Le tableau et la figure ci-dessous résument les différents troubles du

rythme cardiaque chez les patients ayant une fonction systolique altérée.
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Tableau 27 : Répartition de la fonction systolique altérée selon les TRC chez

nos patients.

TRC avec fonction systolique altérée | Le nombre | Le pourcentage
Bradycardie 1 10%
Tachycardie a QRS fin 9 90 %
Flutter atrial 3 30 %
Tachycardie atriale ectopique 4 40 %
Tachycardie jonctionnelle 1 10%
type non précisé 1 10 %
Total 10 100 %

TRC avec fonction systolique altérée

Tachycardie atriale
ectopique
40%

Flutter atrial

30%
Tachycardie

jonctionnelle
10%

Tachycardie a QRS
fin type non

-—-—'-__--_

Bradycardie _/ précisé
10% 10%

Figure 70 : Répartition de la fonction systolique altérée selon les TRC chez

nos patients.
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> Dilatation des cavités cardiagues :

- La dilatation ventriculaire était notée chez 20% des patients (10
cas) ; dont 14% (7 cas) était une dilatation ventriculaire gauche, et
6% (3 cas) était droite.

- 6% de nos patients avaient une dilatation auriculaire gauche (soit 3
cas).

- Aucun malade n’avait une dilatation auriculaire droite.

Tableau 28 : Dilatation cavitaire a I’échocardiographie.

Dilatation des cavités cardiaques | Le nombre | Le pourcentage
Dilatation ventriculaire 10 20%
Gauche 7 14%
Droite 3 6%
Dilatation auriculaire 3 6%
Gauche 3 6%
Droite 0 0%

Dilatation cavitaire

» Gauche ™ Droite

Dilatation ventriculaire Dilatation auriculaire
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Figure 71: Dilatation cavitaire a I’échocardiographie.

> L’hypertrophie ventriculaire :

Dans notre série on a noté un seul cas d’hypertrophie ventriculaire, soit
2% des cas. C’était une hypertrophie ventriculaire gauche chez un patient
ayant un Flutter auriculaire avec une fonction systolique altérée, une
dilatation auriculo-ventriculaire gauche, et une IT avec IM minime (grade II).

> Atteinte valvulaire :

Le pourcentage des patients ayant une valvulopathie est de 32% ;

soit 16 patients.

- La majorité de ces patients ont une insuffisance mitrale minime :
24% des cas.

- L’insuffisance tricuspide minime a été retrouvée chez 2 cas ; soit 4%
des patients.

- Un seul cas d’insuffisance mitrale importante, et un seul cas

d’insuffisance tricuspide importante ont été signalés.

Tableau 29 : L’atteinte valvulaire a I’échocardiographie.

Atteinte valvulaire Le nombre | Le pourcentage

valves intactes 33 66 %

Valves atteintes 16 32 %
Insuffisance mitrale minime 12 24 %
Insuffisance mitrale importante 1 2%
Insuffisance tricuspide minime 2 4%
Insuffisance tricuspide importante 1 2%
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2

Insuffisance Insuffisance Insuffisance Insuffisance
mitrale minime  mitrale importante tricuspide minime tricuspide

importante

Figure 72 : L’atteinte valvulaire a I’échocardiographie.

> Pression artérielle pulmonaire :

On a noté la présence d’hyperpression artérielle pulmonaire chez 4%
des patients ; soit 2 cas. Ces 2 patients avaient comme TRC le Flutter

auriculaire.

> Autres signes échographigue :

Un épanchement péricardique a été retrouvé chez un seul patient qui a

le Flutter trial.

3.3. Les donnés biologigues :

3.3.1.Bilan biologique avant traitement :

> lonogramme sanguin avant le traitement :

Dans notre série 76% des patients ont bénéficié d’un ionogramme
sanguin avant le traitement ; il a été normal dans la quasi-totalité des cas
(76%). On a noté un seul patient qui avait un ionogramme anormal

comportant une légere hyponatrémie.
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Tableau 30 : Les résultats de I'ionogramme sangquin chez nos patients.

lonogramme sanguin Le nombre | Le pourcentage

Non fait ou pas de données 12 24%

Fait 38 76%
Normal 37 74%
Anormal (légere

1 2%
hyponatrémie)

Total 50 100%

lonogramme sanguin

f‘\

Non fait ‘
ou pas de
données

Hyponatrémie

Figure 73 : Les résultats d’ionogramme sanguin chez nos patients.

> TSHus avant le traitement :

31 patients ont bénéficié d'un dosage de la TSH ultrasensible avant le
traitement ; soit 62% des cas :

- 30 patients (soit 60%) ont un taux normal de TSHus.

- Un seul patient (soit 2%) avait une hypothyroidie avec un taux de

TSHus élevé.
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- Aucun patient (soit 0%) n’avait une hyperthyroidie avant le
traitement.
Ces résultats sont schématisés dans le tableau et la figure ci-dessous.

Tableau 31 : Résultats du bilan thyroidien avant traitement de notre série.

TSHus Le nombre | Le pourcentage
Non faite ou pas de donnés 19 38%
Faite 31 62 %
Normale 30 60 %
Basse 0 0%
Elevée 1 2%
Total 50 100 %

TSHus avant le traitement

* Non faite ou pas de donnés
* Normale
¥ Basse

¥ Elevée

Figure 74 : Résultats du bilan thyroidien avant traitement de notre série.
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» Autres bilans biologiques faits avant I’'initiation du traitement :

- La fonction rénale était normale chez tous nos patients.

- Le taux de la troponine était élevé chez 3 patients (soit 6%), 2 parmi
ces 3 patients avaient un syndrome de Wolf Parkinson White, et le
troisieme avait une tachycardie atriale ectopique.

- Les anticorps antinucléaires étaient positifs chez une seule mere
(2%) d’un nouveau-né qui a une tachycardie jonctionnelle de type
non précisé.

- Chez 3 patients (6% des cas) (2 patients qui avaient an BAV complet,
et un troisieme qui avait une tachycardie jonctionnelle de type non
précisé), on a dosé le taux des anticorps anti-SSA et anti-SSB ; et ils
ont été négatifs.

3.3.2.Bilan biologique apreés le début du traitement :

» lonogramme sanguin apres le traitement :

Un ionogramme sanguin a été réalisé apres l'initiation du traitement
chez 42% des patients (21 cas). Il a été normal chez tous ces patients.

> TSHus apreés le traitement :

Le dosage de la TSHus apres le traitement a été réalisé chez 44% des cas.
Le taux de la TSHus était anormal chez 6 patients ; soit 12% des cas. Tous
ces patients étaient sous amiodarone, et leur bilan thyroidien avant
I'initiation du traitement était normal :
- 5 cas avaient une hypothyroidie avec une TSH élevée (10% des
patients).
- 1 seul cas avait une hyperthyroidie avec une TSH basse (2% des

patients).
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Tableau 32 : Dosage de la TSHus apreés le traitement.

TSHus apreés le traitement | Le nombre | Le pourcentage
Non faite ou pas de donnés 28 56%
Faite 22 44 %
Normale 16 32 %
Basse 1 2%
Elevée 5 10 %
Total 50 100 %

¥ Non faite ou pas de donnés

* Normale
™ Basse

* Elevée

Figure 75 : Dosage de la TSHus apres le traitement.

> Autres bilans biologiques aprés le traitement :

La troponine qui a été élevée chez trois patients avant le traitement, a

devenu normale dans les bilans réalisés apres le traitement.
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4. Les moyens thérapeutiques :

4.1. Traitement des tachycardies a QRS fin :

4.1.1.Les manceuvres vagales :

27% des patients (7 cas) ayant une tachycardie a QRS fin ont bénéficié
d’une tentative de réduction par des manceuvres vagales. Cette tentative a
réussie chez 15% des cas (4 patients), et elle a échoué chez 12% des patients
(3cas).

Le tableau et la figure ci-dessous résument ces résultats.

Tableau 33 : Manceuvres vagales chez les patients ayant une tachycardie a

QRS fin.
Le Le
Manceuvres vagales
nombre | pourcentage
Non faites 19 73%
Faites 7 27%
Réponse
4 15%
positive
Pas de réponse 3 12%
Total 26 100%
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Manceuvres vagales

Réponse positive
15%

Non faites

73%

Pas de réponse
12%

Figure 76 : Manceuvres vagales chez les patients ayant une tachycardie a QRS
fin.

4.1.2.Traitement médicamenteux :

La régularisation de la tachycardie a QRS fin chez nos patients était

faite par les médicaments suivants :
L’amiodarone seule dans 35% des cas.

- La digoxine dans 11% des cas.

- les bétabloqueurs seuls dans 8% des cas.

- L’association amiodarone et bétabloqueurs chez 23% des patients.

- L’association amiodarone et digoxine chez 15% des cas.

- l’association amiodarone, digoxine, et bétabloqueurs chez 8% des

patients.
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Tableau 34 : Le traitement anti—-arythmigue chez les patients ayant une

tachycardie a QRS fin.

Traitement anti-arythmique le nombre | Le pourcentage
Amiodarone seule 9 35 %
Digoxine 3 11%
Bétabloqueur 2 8%
Amiodarone + Bétabloqueur 6 23 %
Amiodarone + Digoxine 4 15 %
Amiodarone + Digoxine + Bétabloqueur 2 8%
Total 26 100 %

Traitement anti-arythmique

‘ * Amiodarone seule

¥ Digoxine

™ Bétabloqueur

A * Amiodarone + Bétabloqueur

8%
™ Amiodarone + Digoxine

Figure 77 : Le traitement anti-arythmique chez les patients ayant une
tachycardie a QRS fin.

4.1.3.Le choc électrique externe :

- 15% des patients avec tachycardie a QRS fin ont bénéficié d’une
tentative de réduction par un choc électrique externe (soit 4 cas).
- On a noté une amélioration du trouble du rythme uniquement chez

un seul patient (4% des cas) qui avait un Flutter auriculaire.

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 186



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

- 11% des patients ne se sont pas améliorés apres le choc électrique
externe.
Le tableau et la figure ci-dessous résume ces résultats :

Tableau 35 : Les patients a tachycardie a QRS fin bénéficiant d’un choc

électrique externe.

Le choc électrique externe | le nombre | Le pourcentage
Non fait 22 85 %
Fait 4 15%
Amélioration 1 4%
Pas d’amélioration |3 11%
Total 26 100 %

Le choc électrique externe chez les patients avec une
tachycardie a QRS fin

Pas d’amélioration

11%
Non fait

85%

Figure 78 : Les patients a tachycardie a QRS fin bénéficiant d’un choc

électrique externe.
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4.1.4.Ablation par radiofréguence :

L’ablation par radiofréquence a été indiquée chez deux patients ayant
un syndrome de Wolf Parkinson white.

4.2. Traitement des bradycardies :

Dans notre série les patients bradycardes ont bénéficié des traitements

suivants :

- Un traitement chirurgical basé sur I'implantation du pace maker
avec fermeture chirurgicale de CIA a été propos é chez un seul
patient qui avait un bloc auriculo-ventriculaire complet.

- L’abstention thérapeutique avec une surveillance réguliere était
proposée chez un seul patient qui avait un bloc auriculo
ventriculaire partiel.

- On n’a pas trouvée aucune information sur le traitement et la prise
en charge qui a été faite chez 78% des patients ayant une
bradycardie (soit 7 cas).

Tableau 36 : Traitement des patients ayant une bradycardie.

Traitement Nombre | Pourcentage
Chirurgie 1 11%
abstention avec surveillance 1 11%
pas d’informations sur le traitement recu 7 78%
Total 9 100%
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4.3. Traitement des rythmes irréquliers:

- 34% des patients ayant un rythme irrégulier ont bénéficié¢ d’un
traitement médicamenteux (5cas) :

- 4 patients ont été mis sous bétabloqueur (propranolo). (Soit 27%
des cas)

- L’association amiodarone et bétabloqueur (propranolol) est faite
chez un seul patient qui avait une extrasystole ventriculaire. (7% des
cas)

- Une surveillance avec abstention thérapeutique a été indiquée chez
33% des cas (soit 5 patients) ; 4 patients avaient une extrasystole
atriale, et 1 patient avait une extrasystole ventriculaire.

- On n’a pas trouvé aucune information concernant le traitement de

33% des patients ayant un rythme irrégulier (soit 5 cas).

Traitement des patients ayant un rythme irrégulier

¥ Traitement médicamenteux

* Abstension thérapeutique
avec surveillence

® Aucune information

Figure 79 : Traitement des patients ayant un rythme irrégulier.
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5. L’évolution :

5.1.

>

L’évolution a court terme:

Tachycardie a QRS fin :

L’évolution clinique a court terme était bonne chez 81% des patients
ayant une tachycardie a QRS fin, par contre les signes cliniques ont
persisté chez 15% des patients (4 cas).

A ’ECG le rythme est devenu régulier sinusal chez 50% des patients
(soit 13 cas); et il est resté stationnaire chez 46% des cas (12
patients).

On a noté une aggravation suivie d’un déces chez 8% des patients ;
soit 2 cas :

1 cas de Flutter auriculaire était sous amiodarone avec digoxine a
installée une bradycardie suivie d’un état de choc cardiogénique
puis il a décédé apres 1 semaine d’hospitalisation.

le deuxieme cas avait une tachycardie a QRS fin de type non précisé,
il a été mis sous amiodarone, mais sans amélioration ; il a installé
une fibrillation ventriculaire avec un état de choc cardiaque suivie
d’un déces apres une semaine de traitement.

Un malade était perdu de vue. (4%)
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Tableau 37 : Evolution a court terme des tachycardies a QRS fin.

Evolution a court terme Le nombre | Le pourcentage
Evolution clinique
régression des signes
21 81%
cliniques
Persistance des signes
4 15 %
cliniques
Evolution électro—cardiographique
Rythme régulier sinusal 13 50 %
Persistance de I'arythmie a
12 46 %
I’ECG
Aggravation
Oui 2 8%
Non 23 88 %
Déces
Oui 2 8%
Non 23 88 %
Evolution non connue 1 4 %
Total 26 100 %

> Bradycardies :

La majorité des patients ayant une bradycardie ont été perdus de vue,
sauf un seul patient qui avait un BAV partiel ; et qui a resté stationnaire sur le

plan clinique et électro-cardiographique, il a été sous surveillance seule.
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> Les rythmes irréquliers :

- Les signes cliniqgues ont régressé a court terme chez 27% des
patients ayant un rythme irrégulier (4 cas) :

- 2 cas avaient une extrasystole atriale; dont un était sous
propranolol, et l'autre sous surveillance seule avec abstention
thérapeutique.

- 1 cas avait une arythmie sinusale sur péricardite seche viral, il n’a
recu aucun traitement anti-arythmique.

- Le quatrieme cas avait une extrasystole ventriculaire mis sous
amiodarone avec propranolol.

- Chez 27% des cas (soit 4 patients) les signes cliniques ont persisté a
court terme ; dont 2 patients avaient une extrasystole ventriculaire ;
1 était mis sous propranolol, et I'autre sous surveillance seule. Le
troisieme patient avait une extrasystole atriale mise sous
surveillance seule. Et le quatrieme patient avait des extrasystoles
atriales et ventriculaires, il a été sous surveillance avec abstention
thérapeutique.

- Pour I’évolution électro-cardiographique le rythme cardiaque a
devenu régulier sinusal chez 3 patients (20% des cas).

- On n’a pas noté aucun déces, ni aggravation.

- Pour le reste des patients qui ont un rythme irrégulier ; soit 46% des
patients, on n’a pas trouvé aucune information concernant leur

évolution a court terme.

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 192



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

Tableau 38 : Evolution a court terme des patients avec rythme irréqulier.

Evolution a court terme Le nombre | Le pourcentage
Evolution clinique
Régression des signes
4 27%
cliniques
Persistance des signes
4 27%
cliniques
Evolution électro—cardiographique
Rythme régulier sinusal 3 20%
Persistance de I'arythmie a
5 33%
I’ECG
Aggravation
Oui 0 0%
Non 0 0%
Déces
Oui 0 0%
Non 0 0%
Evolution non connue 7 46%
Total 15 100%

5.2. L’évolution a long terme :

» Tachycardie a QRS fin :

- L’évolution a long terme été favorable chez 73% des patients avec
tachycardie a QRS fin ; les signes cliniques ont disparu, et le rythme
a devenu régulier sinusal a I'ECG.

- L’évolution était défavorable chez 19% des patients.
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Une récidive a été noté chez 19% des cas (5 patients), dont 15%

avaient une bonne observance thérapeutique, et uniquement un

seul patient soit 4% avait une mauvaise observance thérapeutique.

- On a noté une seul complication : AVC ischémique chez un seul

patient qui avait une tachycardie atriale ectopique, et qui n’a pas été

mis sous traitement anticoagulant.

- Aucun patient n’a décédé a long terme.

- 2 patients (8% des cas) ont été perdus de vue.

- La durée moyenne de traitement des patients porteurs d'une

tachycardie a QRS fin est de 2 ans avec des extrémes de 7j a 10 ans.

Tableau 39 : Evolution a long terme des patients avec tachycardie a QRS fin.

Evolution a long terme Le nombre | Le pourcentage
Favorable 19 73 %
Défavorable 5 19 %
Récidive 5 19 %
bonne observance
4 15%
thérapeutique
mauvaise observance
1 4 %
thérapeutique
Complication 1 4%
Déces 0 0%
non connue 2 8 %

> Bradycardie :

La majorité des patients ayant une bradycardie ont été perdus de vue,

sauf pour un seul patient qui avait un BAV partiel, et qui a été sous
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surveillance seule pendant 9 ans avec abstention thérapeutique ; ce patient a
bien évolué sur le plan clinique (disparition des signes fonctionnels), mais il a
gardé toujours un ECG anormal.

> Les rythmes irréquliers :

- L’évolution a long terme été favorable chez 47% des patients (soit 7
cas) avec un rythme irrégulier ; les signes cliniques ont disparu, et
le rythme a devenu régulier sinusal a 'ECG :

e 3 cas: avaient une extrasystole atriale ; dont 2 étaient sous
surveillance seule et 1 sous propranolol pendant 2 ans.

e 2 cas: avaient une extrasystole ventriculaire ; dont un était
sous amiodarone pendant 2 ans, et I'autre sous surveillance
seule.

e 1 cas avait une arythmie sinusale suite a une péricardite séche
virale qui s’est amélioré spontanément sans aucun traitement
anti-arythmique.

e 1 cas avait des extrasystoles ventriculaires et atriales mis sous
bétabloqueur pendant une durée non précisé sur le dossier.

- On n’a pas noté aucun cas de récidive chez ces patients.

- Pour le reste des patients qui ont un rythme irrégulier ; soit 53% des

patients (8 cas), ont été perdus de vue.
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DISCUSSION
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Notre étude s’est étalée sur une période de 10 ans (de 2008 a 2018),
elle a porté sur 50 cas de troubles du rythme cardiaque de I’enfant qui
répondaient aux criteres de sélection prédéfinis.

Dans ce chapitre, nous allons procéder a une comparaison des
résultats de notre série et celle des autres séries de la littérature et essayer
de tirer des conclusions fondées sur I’expérience de notre service et celle des

autres auteurs étrangers.

|. Epidémiologie :

1. La prévalence globale :

Durant la période couvrant notre étude, nous avons retenu 50 cas de
troubles du rythme cardiaque chez I’enfant sur un total de 13 386 malades
vus en consultation pédiatrique pendant la méme période, ce qui correspond
a une prévalence de 0.37 pour 100 visites pédiatriques.

Cette incidence est supérieure a celle retrouvée par Sacchetti A et al :
0.05 pour 100 visites pédiatriques (enfants de moins de 18 ans) [191].

Cette légere élévation pourrait étre expliquée par le fait que la
population de Sachéti et all était plus large que celle de notre étude ; ils ont
inclus dans leur étude méme les enfants agés de plus de 15 ans (16 ans, 17
ans et 18 ans), alors que dans notre étude on a inclus uniquement les
enfants agés de moins de moins de 16 ans.

On n’a pas trouvé dans la littérature d’autres études pour comparer
avec eux l'incidence globale des troubles du rythme cardiaque chez I’enfant,
mais on peut conclure a partir de ces 2 études la méme conclusion : les

troubles du rythme cardiaque restent rares chez I’enfant.
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2. La prévalence de chaque classe des troubles du rythme

cardiaque :

2.1. La tachycardie a QRS fin :

Selon la littérature la tres grande majorité des arythmies de I’enfance
est représentée par des tachycardies supraventriculaires [27].

Selon la série de CALABRO et all ; ils sont rencontrés dans 0,1-0,4% de
la population pédiatrique [15].

Et dans la série de Tie et al; la TSV était la plus fréquente ; elle
représente 70,4% des troubles du rythme cardiaques chez I’enfant.

Dans notre série la tachycardie a QRS fin a été également la plus
fréquente ; elle représente 52% des troubles du rythme cardiaque chez nos
patients.

2.1.1.La tachycardie atriale :

- Selon la série de Iselin et al; les tachycardies d’origine auriculaire
représentent 40 % des TSV [11].

- Selon Etheridge et al ; le flutter atrial droit ne représente que 1 %
des arythmies de I’enfance mais jusqu’a 15% des TSV de la période
néonatale [17].

- Selon Batisse A et al : les tachycardies atriales ectopiques sont
minoritaires dans la premiere année de vie [16]. Mais avec I’age,
I'incidence des foyers ectopiques atriaux augmente mais reste
minoritaire par rapport aux réentrées [56;62]

Ces fréquences annoncées dans la littérature sont proches de ceux

trouvés dans notre série ou la tachycardie atriale a été noté chez 34% des

patients ayant une tachycardie a QRS fin; dont 19% était un flutter auriculaire,
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et 15% une tachycardie atriale ectopique.

2.1.2.La tachycardie jonctionnelle :

Selon M.ISELIN ; la tachycardie d’origine jonctionnelle c'est de loin la
variété la plus fréquente des tachycardies supra ventriculaires (environ 60 %)
[1].

Ce pourcentage est proche de celui trouvé dans notre série ou la
tachycardie jonctionnelle était le type le plus fréquent des tachycardies a QRS
fin; elle représente 52 % de cette derniére.

Il a été rapporté dans la littérature que 25% des enfants présentant une
tachycardie supraventriculaire étaient atteints du syndrome de WPW
(syndrome de Wolf Parkinson White) sur ’'ECG [81].

Toutefois cette prévalence est légérement inférieure a celle retrouvée
dans notre étude ou le syndrome de Wolf Parkinson White représente 31%
des tachycardies supra-ventriculaires.

2.1.3.La tachycardie hysienne :

- Selon M.ISELIN, les tachycardies hisiennes sont exceptionnelles,
elles représentent 6 % des tachycardies supra-ventriculaires [1].

- Et selon Villain E, et al, les tachycardies hisiennes sont rares, voire
exceptionnelles : elles représentent moins de 5 % de I’ensemble des
tachycardies supra-ventriculaires (TSV) chroniques de I’enfant [35].

Cette fréquence annoncée dans la littérature est identique a celle

trouvée dans notre étude ou la tachycardie hysienne était la plus rare parmi
les tachycardies a QRS fin ; elle a été retrouvée uniquement chez 4% des

patients ayant une tachycardie a QRS fin.
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2.2. Latachycardie a QRS large :

- Selon M.ISELIN; on rencontre environ une tachycardie ventriculaire
pour 20 a 30 tachycardies supra-ventriculaires [1].

- Dans une étude descriptive portant sur 14 cas de trouble de rythme
cardiague chez I’enfant, colligés dans le service de pédiatrie du
CHU Sahloul de Sousse entre 2000 et 2011, ils ont trouvés un seul
cas de tachycardie ventriculaire [192].

- Dans notre série on n’a pas trouvé aucun cas de tachycardie a QRS
large.

2.3. Les bradycardies :

- Selon Sacchetti A et al ; la bradycardie représente 6% des troubles
du rythme cardiaque rencontrés chez les enfants [191].

- Ce pourcentage est inférieur a celui de notre série ou la bradycardie
représente 18% des troubles du rythme cardiaque chez nos
patients.

- Le BAV partiel était le type le plus fréquent des bradycardies chez
nos patients ; il représente 67% des cas, tandis que le BAV complet
ne représente que 33% des bradycardies. On n’a pas trouvé
d’autres séries de la littérature pour comparer avec elles ces
résultats.

2.4. Les rythmes irréquliers :

2.4.1.Les extrasystoles :

- Selon la série de GUPTA ET AL. Les extrasystoles n'ont pas été

trouvées chez les nourrissons. lls étaient présents principalement
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chez les enfants agés de 8 a 12 ans (avec un pourcentage de 20%).

Dont 8% avaient une extrasystole auriculaire, 6% avaient une

extrasystole ventriculaire, et 6% avaient une association

extrasystole auriculo-ventriculaire [193].

Ces résultats se concordent avec celles retrouvées dans notre série: on

a noté 28% cas d’extrasystoles, tous ces cas avaient un age entre 5 ans et 13
ans; dont 14% avaient une extrasystole auriculaire, 8% avaient une
extrasystole ventriculaire, et 6% avaient une association extrasystole
auriculo-ventriculaires.
En revanche les résultats de notre étude ne se concordent pas avec les
données de la littérature et les séries suivantes :

- Selon Maltret A; les ESA ne sont pas rares chez le nouveau-né. (Par
contre dans notre étude aucun nouveau-né n’a présenté une
extrasystole atriale) [27].

- Selon une étude descriptive réalisée a I'Institut de la santé infantile
et a I’hopital d’enfants de Chennai, en Inde portant sur 60 patients
porteurs de trouble du rythme cardiaque; les extrasystoles
ventriculaires étaient le type d'arythmie le plus courant observé
dans cette étude, représentant 30% des enfants [194]. Alors que
dans notre étude les extrasystoles ventriculaires ne présentent que
8% des troubles du rythme cardiaque chez nos patients.

2.4.2.L’arythmie sinusale :

- Selon la série de Gupta et al ; I'arythmie sinusale représente 15%
des troubles du rythme cardiaque chez I’enfant. L'arythmie était

phasique chez tous les enfants et ils étaient tous asymptomatiques.
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L'anomalie a été détectée a I'examen clinique et confirmée a
I'électrocardiogramme [193].

- Ce pourcentage est tres élevé par rapport a celui trouvé dans notre
série ou on a noté un seul cas d’arythmie sinusale (2% des
patients) qui a été découvert fortuitement chez un patient porteur
d’une péricardite seche virale.

Cette différence de pourcentage entre les 2 études due probablement
au fait que les arythmies sinusales sont le plus souvent asymptomatiques ce
gui ne poussent pas les patients a consulter chez un cardiologue.

3. L’age :

Selon une étude rétrospective, qui a porté sur 79 patients porteurs de
troubles du rythme cardiaque suivis a I'hopital des enfants de Tripoli -
clinique externe de cardiologie - de janvier 2004 a décembre 2008 ; Il'age
moyen des patients était de 6,9 ans et variait entre la vie intra-utérine et 15
ans [195].

Selon une étude transversale rétrospective qui a porté sur 44 patients
porteurs de troubles du rythme cardiaque pris en charge a [l'Institut de
Cardiologie d'Abidjan sur une période de 10 ans (1996 a 2005) ; I'age moyen
des patients était de 10,17 ans avec des extrémes de 2 mois a 15 ans [196].

Dans notre série, la moyenne d'age est de 6 ans avec des extrémes
allant de la naissance a 15 ans. La tranche d’age la plus atteinte étaitde 2 a 6
ans (30 %).

4. Le sexe:

Dans notre série on note une légere prédominance masculine avec un

sexe ratio de garcons/filles de 1,38 ; 58% des patients étaient de sexe
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masculin contre 42% de sexe féminin.
Cependant dans d’autres séries, ils ont trouvé une prédominance
féminine. C’est le cas de :
- L’étude de Tie et all ; ou ils ont trouvé une légere prédominance
féminine, avec un sexe ratio de 1,1 filles pour 1 garcon [196].
- et I'étude de Ryani et all ; qui ont trouvé également une

prédominance féminine : 51,1% de sexe féminin contre 48,9% de

sexe masculin [195].
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Il. Etude clinique :

1. Les antécédents :

1.1. Antécédents cardiaques :

Selon I'étude de Lee et al : la prévalence de la TSV était beaucoup plus
élevée chez les enfants atteints de cardiopathie congénitale ou acquise
traités dans des unités de soins intensifs cardiaques pédiatriques [197].

Selon Ko JK et al; une cardiopathie (Ebstein, double discordance,
myocardiopathie, ..) est présente dans 10 a 15 % des cas des tachycardies
jonctionnelles réciproques ce qui justifie la pratique systématique d’une
échographie lors de la découverte du trouble du rythme [72].

Dans notre série on a trouvé les antécédents cardiaques suivants:

> 2 cas de cardiomyopathie dilatée : Le premier cas agé de 1 an, avait
une TJR de type non précisé et le 2¢me cas agé de 3 ans avait une
tachycardie atriale ectopique.
Cela est identique a I’étude de A. Bourguignont et al ou une
cardiomyopathie dilatée sur troubles du rythme fut constatée dans 1
cas de syndrome de Wolff-Parkinson- White [198].
Et selon Hanash et al une cardiomyopathie dilatée peut étre
responsable de I'apparition d’une tachycardie supra ventriculaire
[199].

> 1 cas d’insuffisance tricuspide massive, agé de 13 ans, avait un
Flutter atrial.
Selon Leroy V et al; on distingue deux types de flutters dans la
période pédiatrique. Le flutter sur cceur sain dont le diagnostic est

fait dans deux tiers des cas dans la premiere année de vie voire
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méme en anténatal, et le flutter associé a une cardiopathie. Parmi les
cardiopathies susceptibles de se compliquer de flutter dans
I’enfance il y a I'insuffisance ou le rétrécissement tricuspide [46].

> 1 cas de péricardite seche virale; avait une arythmie sinusale
transitoire.
Selon la série de Gupta et al ; une arythmie sinusale a été détectée
chez un nourrisson de deux ans atteint d'encéphalite, cette arythmie
était transitoire [193].
Selon Curley et al; l'inflammation / cardite observée lors de
maladies telles que les maladies cardiaques acquises, la maladie de
Kawasaki, le rhumatisme articulaire aigu et la myocardite peut
produire des foyers d'arythmie [200]; donc probablement que
I’arythmie sinusale transitoire qui était chez notre patient était en
rapport avec I'inflammation.

1.2. Les autres antécédents médicaux :

A part les antécédents cardiaques on a trouvé chez nos patients les
antécédents suivants:
> Un patient était suivi pour rhumatisme articulaire aigue sous
extencilline.
Et cela ne s’oppose pas aux données de la littérature suivantes :
- Selon Curley et all; l'inflammation par cardite observée
lors de maladies acquises telles que le rhumatisme
articulaire aigu peut produire des foyers d'arythmie [200].
- Et selon la série de Gupta et al 10 % des patients ayant un

TRC avaient une cardite rhumatismale active et 1% des
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patients avaient une péricardite aigué rhumatismale [193].
> Un patient avait un goitre multinodulaire hypertoxique opéré, il était
en hypothyroidie lors de sa premiere consultation en cardiologie, il
avait comme trouble du rythme une bradycardie.
Et selon Hanash et al ; une bradycardie peut étre causée par une
hypothyroidie [199].
> Un enfant avait une épilepsie sous Dépakine.
Aussi, on n’a pas trouvé dans la littérature aucune relation
significative entre [|’épilepsie et les TRC chez I’enfant, ainsi le
Dépakine n’a aucun effet secondaire sur le rythme cardiaque [201].

1.3. Les antécédents de chirurgie cardiague :

Parmi nos patients un seul qui avait un antécédent de chirurgie
cardiaque pour transposition de gros vaisseaux corrigée, est suivi pour
Flutter atrial a I’age de 13 ans. Cela rejoint les données de la littérature
suivantes :

Selon Brugada et al ; des arythmies postopératoires tardives telles que
le flutter auriculaire et / ou la tachycardie intra-auriculaire réentrante sont
observées des mois a des années apres la chirurgie [202].

Et selon Chan KY et al, la TSV est principalement médiée par une voie
accessoire, et la TSV induite par une voie non accessoire suit principalement

une chirurgie corrective pour anomalie cardiaque [203].

2.La symptomatologie clinique :

La découverte d’une arythmie peut se faire d’une facon fortuite lors
d’un examen systématique chez un nouveau-né qui trouve parfois une

tachycardie souvent incomptable. Ailleurs, ce sont des manifestations
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subjectives décrites par de grands enfants, ces manifestations peuvent
inclure : des palpitations, des malaises, des angoisses, des lipothymies, ou
des troubles digestifs (difficultés a se nourrir). Comme elle peut se
manifester par des troubles liés a la baisse du débit cardiaque (collapsus,
syncopes, convulsions plus inquiétantes mais plus rares) et surtout des
signes d'insuffisance cardiaque tres fréquents chez le tout petit [1].

Dans notre étude la symptomatologie était dominée chez l'ensemble
des malades par la dyspnée (36%), les palpitations (44%) et la douleur
thoracique (28%).

Comparativement a d’autres séries de la littérature :

- Tie et al ont retrouvé un pourcentage de dyspnée similaire a notre
étude avec 34.5% [196], par contre Sarala Premkumar et al [194],
ont trouvé plus que dans notre étude avec 55%. Dans I’étude
d’Elkhnissi et al ; un pourcentage de dyspnée moins que notre
étude (21%) est rapporté [192].

- Les palpitations sont le symptome le plus souvent rencontré dans
notre étude (44%), contre 29% pour I’étude d’Elkhnissi S et al [192].

- Le pourcentage de la douleur thoracique retrouvé dans notre série
(28%) est identique a celui qui a été retrouvé dans I’étude de Sarala
Premkumar et al (27,7%) [194].

- 12% de nos patients étaient asymptomatiques et la découverte du
trouble du rythme cardiaque a été fortuite. Ce pourcentage est
inférieur a celui retrouvé dans I’étude d’Elkhnissi S et al , ou la

découverte fortuite était chez 36% des cas [192].
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IIl. ETUDE PARACLINIQUE :

1.Les données échocardiographiques :

> Dans notre série I’échocardiographie était normale chez 54% des
patients. Tandis que 46% avaient une écho-coeur anormale. Ces
pourcentages sont proches de ceux trouvés dans la série de Sarala
Premkumar et al; ou les rapports d'échocardiographie étaient
normaux chez 41,67% des sujets, tandis que 55% des rapports
révélaient des anomalies [194].

> 10% de nos patients avaient une cardiopathie congénitale sur
I’échocardiographie (soit 5 cas), ce qui est proche de I’étude de Tie
et al, ou les cardiopathies congénitales étaient présentes chez
11,4% des patients [196]. Par contre ce pourcentage est inférieur a
celui trouvé dans I'étude de Gupta et al (24%) [193], et la série de
Batte et al (27,3%) [204].

Selon les données de la littérature ; les malformations cardiaques
congénitales sont parmi les facteurs de risque qui prédisposent les enfants
aux arythmies cardiaques secondaires [202].

> Dans notre série ; on a trouvé 2 cas de CIA minime, dont 1 cas avait
un BAV complet, et I'autre cas avait un flutter auriculaire.

Selon la littérature :

- La communication inter-auriculaire peut étre responsable de
I’apparition de certains troubles du rythme cardiaque tel que le
flutter auriculaire, la fibrillation auriculaire, les arythmies
auriculaires transitoires et les tachycardies ventriculaires [202, 199].

- Parmi les cardiopathies susceptibles de se compliquer de flutter
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dans I’enfance on trouve la communication inter-auriculaire [31].

- Parmi les étiologies des BAV complet de [I’enfant certaines
cardiopathies congénitales impliquant la jonction auriculo-
ventriculaire (double discordance) et les hétérotaxies [182].

- Mais on n’a pas trouvé dans la littérature une relation entre la CIA et
le BAV complet.

> Nous avons trouvé un cas de CIV chez un patient qui a le syndrome
de WPW, et cela est concordant avec les données de la littérature :

- Les tachycardies supraventriculaires (TSV) ont une association avec
une cardiopathie congénitale qui n’est pas rare de 10 a 15 % voire
plus en cas de syndrome de Wolff- Parkinson- White [16, 17].

- Selon Grosse-Wortmann ; la CIV peut causer certains types de TRC
de I’enfant et parmi eux la tachycardie jonctionnelle.

> On a trouvé a I’échographie un rhabdomyome au septum inter
ventriculaire chez un patient qui a un rythme irrégulier type
extrasystole atriale.

> Et selon I'étude de Christina Y. et al, 13% des patients ayant un
rhabdomyome cardiaque avaient des troubles du rythme cardiaque
a type de syndrome de WPW (était la plus fréquente chez ces
patients), de TV et de tachycardie atriale ectopique [205].

> La fonction systolique était altérée chez 20% de nos patients.

> La majorité des cas ayant une fonction systolique altérée (18%)
avaient une tachycardie a QRS fin ; dont 8% avaient une tachycardie
atriale ectopique, 6% avaient un flutter atrial ; et uniquement 2%

avait une tachycardie jonctionnelle. (2% avaient une TSV de type
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non précisé)

Ces résultats ne s’opposent pas aux donnés de la littérature :

La tachycardie a QRS fin peut causer une insuffisance cardiaque, et
lorsqu’elle est persistante elle peut se compliquer d’un épuisement
ischémique du ventricule gauche et d’une défaillance cardiaque
sévere [18].

La tachycardie auriculaire ectopique (TAE) est une arythmie qui
peut entrainer un dysfonctionnement du ventricule gauche si elle
n'est pas correctement prise en charge ; dans I’étude de Wang JN et
all ; 13 patients parmi 24 ayant une tachycardie atriale ectopique
ont présenté un dysfonctionnement du ventricule gauche [206].

Le Flutter atrial peut étre responsable d’une défaillance cardiaque et
I'installation de [I'insuffisance cardiaque est en rapport avec
I’ancienneté de I'arythmie diagnostiquée en retard [47].

La tachycardie jonctionnelle réciproque par voie accessoire se révele
fréequemment par une insuffisance cardiaque [36].

Les tachycardies jonctionnelles par réentrée intra-nodale peuvent
entrainer une insuffisance cardiaque potentiellement tres grave

lorsqu’elles sont tres fréquentes ou chroniques [90].

2.Les données biologiques :

2.1.

lonogramme sanguin avant le traitement :

La demande d’un ionogramme sanguin est primordiale devant tout TRC

chez I'enfant parce que le déséquilibre électrolytique peut étre responsable

de l'apparition de plusieurs types de troubles du rythme cardiaque chez

Ienfant ; par exemple :
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- La tachycardie ventriculaire peut résulter d’une perturbation
électrolytique notamment une hyperkaliémie, une hypokaliémie et
I’hypocalcémie [207].

- L’hyperkaliémie peut étre a I'origine d’une fibrillation ventriculaire
[207].

- Selon Park M et all ; la bradycardie peut également étre associée a
une hyperkaliémie ou une hypercalcémie [208].

- Et selon Dubin D ; I’extrasystole ventriculaire peut étre observé en
cas d'hypokaliémie [209].

- Selon Garson A et all; parmi les causes les plus courantes du
syndrome de QT long acquis, on trouve les anomalies
électrolytiques telles que [I'hypokaliémie, I'hypocalcémie et
I'nypomagnésémie [210].

- Et selon Sacchetti A et al ; une hypocalcémie peut étre a l'origine
d’un BAV complet ou d’une tachycardie sinusale [191].

Dans notre série on a trouvé les résultats d’ionogramme sanguin
réalisé avant le début du traitement chez 76% des patients; ils ont été
normaux dans la quasi-totalité des cas (76%). On a noté un seul patient qui
avait un ionogramme anormal comportant une légere hyponatrémie non
significative.

2.2. Le bilan thyroidien avant le traitement :

Les hormones thyroidiennes sont arythmogenes, elles raccourcissent la
durée du potentiel d’action a la fois aux étages atrial et ventriculaire. La
période réfractaire post-potentiel se raccourcit, suscitant le risque de

courants de réentrée proarythmogenes.
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De nombreuses anomalies électriques ont été rapportées dans
I’hyperthyroidie englobant une tachycardie sinusale ou atriale, des
extrasystoles ventriculaires et des anomalies de la repolarisation
ventriculaire. La fibrillation auriculaire est fréquente dans |'hyperthyroidie
prédisposant a un risque emboligene. Dans I’hyperthyroidie infraclinique, il
est retrouvé une accélération du rythme cardiaque et des arythmies supra-
ventriculaires.

L’hypothyroidie elle méme peut engendrer des troubles du rythme et
de conduction cardiaque, essentiellement une bradycardie sinusale et les
blocs auriculo-ventriculaires du premier degré, alors que les blocs du
deuxiéme et troisieme degré sont exceptionnels [211].

Dans notre étude 62% des patients ont bénéficié d’un bilan thyroidien
avant le traitement, ce bilan était normal chez 60% des patients.

On a trouvé une hypothyroidie chez un seul patient (soit 2% des cas).
Ce patient avait comme trouble du rythme cardiaque une bradycardie a type
de bloc auriculo-ventriculaire partiel.

Le bilan immunologique :

Le BAV complet peut étre d’origine immunologique ; il est surtout
associé aux anticorps anti- SSA/Ro et anti- SSB/la maternels, qui sont isolés
ou s’integrent dans une maladie systémique telle qu’un lupus ou un
syndrome de Gougerot- Sjogren [183, 184].

Les anticorps maternels traversent la barriere placentaire entre la 13e
et la 16e semaine de gestation et vont se fixer sur le myocarde feetal
induisant une réaction inflammatoire et une « myocardite » foetale, puis une

fibrose cicatricielle définitive du tissu de conduction cardiaque responsable
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d’un bloc définitif chez ces enfants [185, 186].

Dans notre série le bilan immunologique (dosage des anticorps anti-
SSA et anti-SSB chez les mamans) était effectué chez 3 patients (6% des cas)
(2 patients avaient un BAV complet, et un enfant avec une tachycardie
jonctionnelle de type non précisé), le bilan était négatif chez tous ces
patients.

2.3. Le bilan thyroidien aprés le traitement :

Certains médicaments utilisés pour traiter les arythmies peuvent
provoquer des effets indésirables; parmi ces médicaments on trouve
I’lamiodarone qui peut donner une toxicité thyroidienne ; il s'agit de
dysthyroidie (hypothyroidie, ou hyperthyroidie). Le risque possible de
dysfonctionnement thyroidien rend peu souhaitable I'utilisation au tres long
cours de cette drogue et doit faire vérifier la fonction thyroidienne avant
I'administration de la drogue, puis tous les 3 mois [1].

Dans notre série le dosage de la TSHus apres le traitement était réalisé
chez 44% des cas. Tous ces patients étaient sous amiodarone, et leur bilan
thyroidien avant 'initiation du traitement était normal :

- 5 cas avaient une hypothyroidie avec une TSH élevée (10% des

patients).

- 1 seul cas avait une hyperthyroidie avec une TSH basse (2% des

patients).
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IV. Les moyens thérapeutiques :

1. Traitement des tachycardies a QRS fin :

1.1. Les manceuvres vagales :

Les manceuvres vagales demeurent le traitement de choix en phase
aigué pour la TSV [212].

lls ont pour objectif de modifier la balance entre le systeme
sympathique et le systeme parasympathique en faveur de ce dernier. En effet
le systeme parasympathique permet au niveau cardiaque une diminution de
la fréquence de stimulation sinusale, de diminuer la vitesse de conduction du
nceud auriculo-ventriculaire et d’en augmenter la période réfractaire [213].
Chez le nourrisson, on applique un sac de glace auquel on ajoute de I'eau
(pour augmenter la surface de contact) sur le visage (maximum 10 secondes)
en couvrant la bouche et le nez. Chez I’enfant plus agé, on lui demande de
faire un valsalva en prenant une inspiration profonde et en gardant I’air dans
ses poumons le plus longtemps possible. Ces manceuvres doivent se
dérouler sous monitoring cardiaque. Si ces manceuvres échouent, on utilise
I’adénosine pour provoquer un bloc AV transitoire [212].

Dans notre série 27% des patients (7 cas) ayant une tachycardie a QRS
fin ont bénéficié d’une tentative de réduction par des manceuvres vagales.
Cette tentative a réussi chez 15% des cas (4 patients), et elle a échoué chez
12% des patients (3cas).

Le pourcentage de réussite de la réduction par manceuvre vagale dans
notre étude est supérieur a celle de I’étude d’Elkhnissi S et al qui est une
étude descriptive portant sur 14 cas de trouble de rythme cardiaque chez

I’enfant, colligés dans le service de pédiatrie du CHU Sahloul de Sousse entre
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2000 et 2011, ou toutes les tentatives de réduction par manceuvre vagales
ont échoués [192].

1.2. Traitements médicamenteux :

Le traitement a long terme avec un médicament anti-arythmique est
tellement utilisé chez les enfants atteints de TSV qu'il est difficile d'obtenir
des données sur I'histoire naturelle pure [214].

La décision d'initier un traitement chronique chez les nourrissons et les
enfants repose sur les symptomes, les taux d'efficacité, les problémes de
sécurité, la réponse attendue au traitement et la fréquence des épisodes.

La gamme d'options thérapeutiques visant a traiter les troubles du
rythme cardiaque s'est considérablement élargie au cours de la derniere
décennie; la complexité des actions produites par les agents anti-
arythmiques laisse parfois le clinicien frustré de tenter de prédire les
résultats cliniques [215].

Selon Venugopalan P, et al ; la digoxine est le médicament traditionnel
utilisé pour prévenir la TSV chez les enfants. De rares déces ont été signalés
chez des patients sous digoxine. Dans le cas des patients atteints du
syndrome de WPW, le propranolol est recommandé. La Flécainide est utilisé
pour les cas résistants. Les patients présentant un dysfonctionnement du
myocarde ont besoin d'amiodarone [214].

Et selon Fidelle J et al; 'amiodarone est pour la majeure partie des
tachycardies supra ventriculaires de I'enfant le médicament de recours quand
I'efficacité de la digoxine est incomplete [19].

Tandis que selon Blomstrom-Lundqvist et al ; le choix habituel des

médicaments (dans I'ordre) est le propranolol, le vérapamil et 'amiodarone.

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 215



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

La digoxine est particulierement prise en compte dans les cas de tachycardie
jonctionnelle par réentrée intra-nodale, tandis que I'amiodarone en
association avec le propranolol et / ou le vérapamil est efficace dans les cas
de tachycardie atriale [216].

Et selon Florian Berger et al; pour prévenir une récidive chez les
nourrissons et les jeunes enfants, les médicaments suivants : bétabloquants,
propafénone et rarement amiodarone figurent au premier plan. lls modifient
les propriétés électrophysiologiques intracardiagues et peuvent ainsi
supprimer des TSV [34].

Dans notre étude les anti-arythmiques qui ont été utilisés pour le
traitement des TSV sont (par ordre) : I'amiodarone, la digoxine, et les
bétabloqueurs :

- L’amiodarone seule a été prescrite chez 35% des cas.

- La digoxine seule chez 11% des cas.

- les bétabloqueurs seuls chez 8% des cas.

- L’association amiodarone et bétabloqueurs a été faite chez 23% des

patients.

- L’association amiodarone et digoxine a été faite chez 15% des cas.

- l'association amiodarone, digoxine, et bétabloqueurs chez 8% des

patients.

1.3. Le choc électrique externe :

C’est l'application en transthoracique d'une décharge électrique
d'environ 3 a 5 J/kg que I'on double en cas d'échec. Toute activité électrique
est alors interrompue, rendant possible une reprise sinusale. Ca peut étre

une manceuvre de réanimation dans une situation dramatique (arrét cardio-

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 216



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

circulatoire par fibrillation ventriculaire), comme il peut étre indiqué pour le
traitement « a froid » d'un trouble du rythme rebelle (Fibrillation et flutter
auriculaires mal tolérées hémodynamiquement ou n'ayant pas été réduits par
les traitements médicamenteux ou endocavitaires) [1, 31].

Dans notre série 15% des patients avec tachycardie a QRS fin ont
bénéficié d’une tentative de réduction par un choc électrique externe (4 cas),
tous ces patients avaient des signes cliniques d’insuffisance cardiaque avec
une fonction systolique altérée a I’échographie.

1 seul patient qui avait un Flutter auriculaire s’est amélioré aprés le choc
électrique externe. Tandis que 11% des patients ne se sont pas améliorés,
dont 2 avaient une tachycardie atriale ectopique et 1 avait un flutter atrial.

1.4. L’ablation par radiofréquence :

Les techniques d’ablation, développées chez I'adulte, ont été utilisées
chez I’enfant des le début des années 1990 [24].
Elle permet de guérir définitivement les enfants ayant une TSV chronique ou
un syndrome de WPW menacant. Cette méthode consiste a détruire les
structures myocardiques responsables des troubles du rythme, voie
accessoire ou foyer d’automatisme.
Selon Kugler JD et all ; le taux de succes immédiat par radiofréquence est de
90 % avec faisceau accessoire, et de 96 % avec réentrée par le nceud AV [217].
Dans notre série I’ablation par radiofréquence a été indiquée chez
deux patients ayant un syndrome de Wolf Parkinson white ; vue leur

résistance au traitement anti-arythmique.
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2. Traitement des bradycardies :

Pour le BAV complet le seul traitement est I'implantation d’un

stimulateur cardiaque et les indications d’implantation sont maintenant bien
codifiées, méme si certaines indications prétent encore a discussion [187,
188].
Les indications formelles d’implantation chez I’enfant sont les bradycardies
symptomatiques : BAV complet compliqué d’insuffisance cardiaque, de
malaise, syncope ou encore d’intolérance a [|'effort. L’indication d’un
stimulateur cardiaque peut également étre prophylactique en cas de
fréquence d’échappement basse (fréquence cardiaque instantanée inférieure
a 50 bpm avant 1 an ou fréquence cardiaque moyenne au Holter inférieure a
50 bpm apresl an), de QRS d’échappement larges, de nombreuses
extrasystoles ventriculaires au Holter ou d’allongement du QT [189].

Dans notre étude on a 3 cas de BAV complet; I'implantation d’un
stimulateur cardiague a été proposée chez un seul patient qui a été
symptomatique (dyspnée stade Il), et qui avait une malformation cardiaque
type de CIA.

Les 2 autres patients ont été perdus de vue.

Concernant les blocs auriculo-ventriculaires partiels ; en l’absence
d’étiologie précise, ils nécessitent une surveillance étroite, car I’évolution
spontanée peut se faire vers un BAV complet. Chez le grand enfant, les
troubles conductifs partiels, surtout le BAVI et BAV Il Mobitz 1, sont
généralement nodaux. Le trouble conductif siege en amont du faisceau de
His, il est totalement régressif a I’effort et bénin (pas de risque d’asystolie).

Chez le nourrisson, les troubles conductifs partiels, notamment le BAV Il en
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2/1, sont susceptibles d’évoluer vers le BAV complet. Ces enfants doivent
donc faire I’objet d‘une surveillance clinique, ECG et par Holter. Si I’évolution
est marquée par 'apparition d’un BAV complet, les indications de stimulation
cardiague permanente sont les mémes que pour les BAV complets d’emblée
[27].

Dans notre série on a trouvé 6 cas de BAV partiel, I'abstention
thérapeutique avec une surveillance réguliere était proposée chez un seul
patient, alors que pour les autres patients on n’a trouvée aucune information

sur le traitement et la prise en charge qui a été faite chez eux.

3. Traitement des rythmes irréguliers :

Les extrasystoles auriculaires peuvent étre:

- monomorphes sur coeur sain nécessitant une simple surveillance.

- polymorphes en période néonatale ou en postopératoire pouvant
évoluer vers une tachycardie atriale polymorphe et doivent étre
traitées [31].

> Dans notre série on a trouvé 7 cas d’extrasystoles atriales ;

- 1 cas était mis sous bétabloqueurs, ce patient était symptomatique
souffrant d’'un malaise avec douleur thoracique et il avait sur
I’Holter ECG quelques épisodes de tachycardies avec passage en
rythme jonctionnel.

- 4 patients ont été mis sous surveillance avec abstention
thérapeutique ; ces patients n’avaient pas sur I’Holter ECG des
troubles conductifs associés aux extrasystoles auriculaires.

- les extrasystoles ventriculaires peuvent étre:

- Monomorphes asymptomatiques avec échographie normale et
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disparaissant a l'effort: elles ne nécessitent aucun traitement, mais
une simple surveillance. En cas de gene ou d'accentuation a I'effort,
un traitement par les bétabloquants ou la Flécaine peut étre tenté.

- Polymorphes: elles sont rares, souvent sur une cardiopathie mal
supportée ou entrant dans le cadre des tachycardies polymorphes
catécholergiques. Elles doivent étre confiées au spécialiste pour un
examen minutieux et éventuel traitement adapté [31].

> Dans notre série on a noté 4 cas d’extrasystole ventriculaire :

- 1 patient était mis sous amiodarone avec bétabloqueur ; il était
symptomatique (palpitations) , sur I’Holter ECG ; il avait des
extrasystoles ventriculaires souvent monomorphes fréquentes,
parfois en bigéminé ou en trigéminé.

- 1 patient était mis sous bétabloqueur seul, il était symptomatique
(lipothymies), sur I’Holter ECG il avait de nombreuses extrasystoles
ventriculaires isolées a temps de couplage fixe sans épisodes de TV.

- 1 patient était mis sous surveillance avec abstention thérapeutique,
ce patient était symptomatique (palpitation avec douleur
thoracique), son examen cardio-vasculaire et échocardiographie
étaient normaux, il avait sur I’Holter ECG des extrasystoles
ventriculaires fréquentes, sans passage en tachycardie.

- le 4eme patient était perdu de vue.
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V. L’évolution :

1. L’évolution des tachycardies a QRS fin :

Le pronostic a long terme de la TSV est meilleur lorsque celle-ci
survient chez le jeune enfant. En effet, les chances de voir disparaitre cette
arythmie sont meilleures lorsque le premier épisode apparait tot dans la vie.
On note une absence de récidive chez 40 % a 70 % des jeunes enfants lorsque
la médication est interrompue a I’age d’un an [70].

Et selon Karen M et all, 78 % des enfants ayant leur premier épisode de
TSV apreés I'dge de cinq ans auront des récidives. Il existe un risque de
rechute durant I’enfance et I’adolescence et ce, méme aprés plusieurs années
sans épisode [47].

Ces donnés de la littérature ne s’opposent pas aux résultats trouvés
dans notre étude ou on a noté une récidive chez 19% des patients ; dont 60%
avaient un age de plus de 5 ans, et uniquement 40% avaient un age de
moins d’un an.

Alors que I’évolution a long terme était favorable chez la majorité des
patients avec tachycardie a QRS fin (73% des cas) ; les signes cliniques ont

disparu, et le rythme a devenu régulier sinusal a 'ECG.

2. L’évolution des bradycardies :

> BAV complet :

Selon la littérature, le développement des indications prophylactiques
d’implantation a considérablement amélioré le pronostic a moyen et long
terme des BAVC, en particulier chez les enfants qui acquierent un bloc dans
I’enfance. Les BAVC immunologiques ont un moins bon pronostic, car

certains patients développent a plus ou moins long terme des
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myocardiopathies, liées a I'atteinte cardiaque induite par les anticorps,
possiblement aggravée par la stimulation a la pointe du ventricule droit
[181].

Dans notre série on n’a pas pu déterminer I’évolution des patients qui
avaient un BAV complet, par manque de donnés dans les dossiers de certains
patients et par perte de vue d’autres.

> BAV partiel :

En [I'absence d’étiologie précise, les blocs partiels de [I'enfant
nécessitent une surveillance étroite, car I’évolution spontanée peut se faire
vers un BAV complet. Chez le grand enfant, les troubles conductifs partiels,
surtout le BAVI et BAV Il Mobitz 1, sont généralement nodaux. Le trouble
conductif siege en amont du faisceau de His, il est totalement régressif a
I'effort et bénin (pas de risque d’asystolie). Chez le nourrisson, les troubles
conductifs partiels, notamment le BAV Il en 2/1, sont susceptibles d’évoluer
vers le BAV complet. Ces enfants doivent donc faire I’objet d’une surveillance
clinique, ECG et par Holter. Si I’évolution est marquée par I'apparition d’un
BAV complet, les indications de stimulation cardiaque permanente sont les
mémes que pour les BAV complets d’emblée [27].

Dans notre série on a trouvé les informations concernant I’évolution a
long cours d’un seul patient qui avait un BAV partiel, et qui a été sous
surveillance seule pendant 9 ans avec abstention thérapeutique ; ce patient a
bien évolué sur le plan clinique (disparition des signes fonctionnels), mais il a
gardé toujours le méme trouble du rythme a I'ECG sans passage au BAV

complet.
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3. L’évolution des rythmes irréquliers :

L’évolution a long terme était favorable chez 47% des patients (soit 7

cas) avec un rythme irrégulier ; les signes cliniques ont disparu et le rythme

est devenu régulier sinusal a I'ECG :

3 cas : avaient une extrasystole atriale ; dont 2 étaient sous
surveillance seule et 1 sous propranolol pendant 2 ans.

2 cas parmi les 4 cas qui avaient une extrasystole ventriculaire ;
dont un était sous amiodarone pendant 2 ans, et |'autre sous
surveillance seule.

1 cas avait des extrasystoles ventriculaires et atriales mis sous
bétabloqueur pendant une durée non précisé sur le dossier.

On n’a noté aucun cas de récidive chez ces patients.

On n’a pas trouvé des données dans la littérature concernant
I’évolution des extrasystoles chez I’enfant pour les comparer avec
celles de notre étude.

1 cas avait une arythmie sinusale suite a une péricardite seche virale
qui s’est amélioré spontanément apres la guérison de la péricardite
sans aucun traitement anti-arythmique.

Pour le reste des patients qui ont un rythme irrégulier ; soit 53% des
patients, on n’a pas trouvé aucune information concernant leur

évolution a long terme.

4. L’évolution globale :

On a noté une aggravation suivie d’un déces chez 4% des patients ;
soit 2 cas, ayant tous les deux une tachycardie a QRS fin :

e 1 cas de déces était noté chez un patient agé de 13 ans qui

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 223



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

avait un  Flutter auriculaire mis sous amiodarone avec
digoxine, ce patient a installée une bradycardie suivie d’un
état de choc cardiogénique puis de déces aprés 1 semaine
d’hospitalisation.

e Le deuxiéme cas avait une tachycardie a QRS fin de type non
précisé, agé de 13 ans, il était sous amiodarone, mais sans
amélioration et il a installé une fibrillation ventriculaire avec
un état de choc cardiaque suivie d’un déces aprés une
semaine de traitement.

- L’évolution est favorable chez 54% des patients.

- 8% des patients ont gardé le méme trouble du rythme cardiaque a
I’ECG.

- On a noté une récidive chez 10% des patients.

- Une complication est notée chez un seul patient (2%) qui avait une
tachycardie atriale ectopique et qui a installé un AVC ischémique.

- L’évolution de 22% des patients soit 11 cas est non connue par

manque de donnés ou par perte de vue du patient.
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CONCLUSION
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Contrairement a la population adulte, les arythmies cardiaques
surviennent moins fréquemment dans I'enfance.

Dans notre étude les TRC représente uniquement 0.37% de toutes les
consultations pédiatriques qui ont été vues en au service de pédiatrie et de
réanimation néonatale du CHU Hassan Il a Fés sur une période de 10 ans.

Méme si les TRC chez I’enfant sont rares, leur diagnostic et leur
traitement occupent une place importante en cardiologie pédiatrique, ils
nécessitent une prise en charge particuliere par rapport a ceux de I'adulte,
et ils donnent de bons résultats s’ils sont détectés précocement et traitées
efficacement.

Les arythmies cardiaques chez les enfants peuvent se manifester a tout
age de la naissance a l'adolescence et leur reconnaissance nécessite un
indice de suspicion élevé.

La symptomatologie des arythmies chez I'enfant dépend du trouble du
rythme sous-jacent et de I'age du patient. En regle générale, les nouveau-nés
et les nourrissons atteints d'arythmie ont tendance a présenter une
insuffisance cardiaque congestive consécutive a des tachycardiomyopathies.
Tandis que les palpitations, les lipothymies, et la syncope sont le mode de
présentation chez les enfants plus agés [218].

Chez certains patients ils peuvent se manifester par des symptomes
vagues et non spécifiques, tels que des "irritations" des "angoisses" ou des
"difficultés alimentaires”, et chez certains d’autres ils peuvent é&tre
asymptomatiques, et leur découverte se fait de facon fortuite.

Le diagnostic repose sur ’'ECG qui est ’examen de base, ainsi que sur

I’holter ECG.

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 226



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

Les arythmies cardiaques chez I'enfant sont dans la majorité des cas
primaires survenant chez des enfants sans maladie cardiaque structurelle,
comme ils peuvent étres secondaires chez d’autres patients.

Les facteurs de risque qui prédisposent les enfants aux arythmies
secondaires peuvent étres d’origine cardiaque comprenant une atteinte
cardiaque sous jacente telle qu’une malformation cardiaque congénitale, une
tumeur cardiaque, une cicatrice chirurgicale, une inflammation des tissus
cardiaques, une cardiomyopathie dilatée ou hypertrophique. lls peuvent étre
d’origine extracardiaque comme le déséquilibre électrolytique et acido-
basique, la dysthyroidie, I'intoxication par certains médicaments comme les
digitaliques ou d’origine immunologique comme le cas des BAV complets.

Les troubles du rythme de I’enfant nécessitent une prise en charge
particuliere, car bien des points les distinguent des arythmies de I’adulte.

Cette prise en charge dépend de I’age, du type de I'arythmie et de son
retentissement hémodynamique. L’arsenal thérapeutique comprend pour les
arythmies tachycardes les médicaments anti-arythmiques, la défibrillation
voire I’ablation endocavitaire. Pour les blocs auriculo-ventriculaires séveres,
le traitement repose essentiellement sur la stimulation cardiaque continue
par un pacemaker.

Enfin un diagnostic précoce des TRC chez I’enfant, avec une prise en
charge adéquate permet de prévenir les conséquences dramatiques de ces
arythmies qui peuvent mettre en jeu le pronostic vital, et d’améliorer la

qualité de vie de I’enfant et de sa famille.
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RESUMES
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RESUME

Notre travail est une étude rétrospective colligeant 50 enfants suivis
pour un trouble du rythme cardiaque au service de pédiatrie de CHU Hassan
Il Fes, sur une période de 10 ans allant de 2008 a 2018. A travers cette
étude nous avons essayé d’analyser le profil épidémiologique, clinique,
paraclinique, thérapeutique et évolutif des troubles du rythme cardiaque
chez I'enfant.

La prévalence globale des arythmies cardiaques dans notre étude était
de 0.37 %. L'age moyen des patients était de 6 ans avec des extrémes allant
de la naissance a 15 ans. La tranche d’age la plus atteinte était de 2 ans a 6
ans (30 %). On a noté une légeére prédominance masculine avec un sexe ratio
de garcons/filles 1,38. Des antécédents cardiovasculaires ont été notés chez
10% de nos patients. Une cardiopathie congénitale était retrouvée dans 10%
des cas. La moyenne d’age de début des symptomes est de 5 ans et demi
avec des extrémes allant de J1 de vie a 15 ans. La symptomatologie chez nos
patients était dominée par la dyspnée (36%), les palpitations (44%), et la
douleur thoracique (28%). Toutefois 12% des cas étaient asymptomatiques et
la découverte du trouble du rythme cardiaque était faite de facon fortuite.

La répartition des troubles du rythme cardiaque observés dans notre
série était comme suit: 52% de tachycardie supra-ventriculaire, 30% des
rythmes irréguliers et 18% de bradycardies.

- Parmi les tachycardies a QRS fin: La tachycardie jonctionnelle par
réentrée était le type le plus fréquent (62% des tachycardies a QRS fin),
dont le type le plus fréquent était le syndrome de Wolf Parkinson White

(31%). La tachycardie atriale a été noté chez 34% des patients ; dont
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19% était un flutter auriculaire, et 15% une tachycardie atriale
ectopique. La tachycardie hysienne a été notée uniquement chez un 4%
des patients ayant une tachycardie supra-ventriculaire.

- Pour les rythmes irréguliers : 46% des cas étaient des extrasystoles
atriales; tandis que I’extrasystole ventriculaire représente uniquement
27% des rythmes irréguliers. L’association extrasystole atriale et
ventriculaire était notée chez 20% des cas, et I’arythmie sinusale était
notée uniquement chez 7% des patients avec un rythme irrégulier.

- Pour les bradycardies : Le BAV partiel est le type le plus fréquent des
bradycardies chez nos patients (67% des cas) tandis que le BAV
complet ne présente que 33% des bradycardies. On n’a pas noté aucun
cas de bradycardie vagale paroxystique.

Sur le plan thérapeutique, tous les patients avec une tachycardie a QRS
fin ont été mis sous traitement médicamenteux anti-arythmique dont les
molécules de choix étaient: [I'amiodarone, la digoxine, puis les
bétabloqueurs. 27% des patients (7 cas) ayant une tachycardie a QRS fin ont
bénéficié d’une tentative de réduction par des manceuvres vagales. Cette
tentative a réussie chez 15% des cas (4 patients), et elle a échoué chez 12%
des patients (3cas). 15% des patients avec une TSV ont bénéficié d’une
tentative de réduction par un choc électrique externe. L’ablation par
radiofréquence a été indiquée chez 2 patients ayant un syndrome de Wolf
Parkinson White.

Pour les bradycardies ; le traitement a été basé sur I'implantation d’un
stimulateur cardiaque en cas de BAV complet, et I’abstention thérapeutique

avec une surveillance réguliere en cas de BAV partiel.
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Et pour les rythmes irréguliers ; 34% ont bénéficié d’un traitement anti-
arythmique dont I'amiodarone et les bétabloqueurs ont été les molécules de
choix, et 33% des patients ayant un rythme irrégulier ont bénéficié d’une
surveillance avec abstention thérapeutique.

Sur le plan évolutif ; une réduction définitive du trouble du rythme cardiaque
est notée dans 54% des cas. Une récidive est notée chez 10% des patients. 8%
des patients ont gardé le méme trouble du rythme cardiaque a I'ECG. Une
complication a type d’AVC ischémique est retrouvée chez un seul malade et

on a déploré deux déces.
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SUMMARY

Our work is a retrospective study of 50 children followed for cardiac
arrhythmia in the pediatric ward of CHU Hassan Il Fes, over a period of 10
years from 2008 to 2018. Through this study we tried to analyze the profile
epidemiological, clinical, paraclinical, therapeutic and evolutionary disorders
of the heart rhythm in children.

The overall prevalence of cardiac arrhythmias in our study was 0.37%.
The average age of the patients was 6 years with extremes ranging from
birth to 15 years. The most affected age group was 2 to 6 years old (30%).
There was a slight male predominance with a sex ratio boys / girls of 1.38. A
cardiovascular history was noted in 10% of our patients. Congenital heart
disease was found in 10% of cases. The average age of onset of symptoms is
5 and half years with extremes ranging from J1 life to 15 years. The
symptomatology in our patients was dominated by dyspnea (36%),
palpitations (44%), and chest pain (28%). However, 12% of cases were
asymptomatic and the finding of cardiac arrhythmia was fortuitous.

The distribution of heart rhythm disorders observed in our series was
as follows: 52% supraventricular tachycardia, 30% irregular rhythms and 18%
bradycardia.

- Among supraventricular tachycardias: Junctional tachycardia by
reentry was the most common type (62% of supraventricular
tachycardias), the most common type being Wolf Parkinson White
syndrome (31%). Atrial tachycardia was noted in 34% of patients; of

which 19% was atrial flutter, and 15% ectopic atrial tachycardia.
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Hysial tachycardia was noted only in 4% of patients with
supraventricular tachycardia.

- For irregular rhythms: 46% of the cases were atrial extrasystoles;
while ventricular extrasystole represents only 27% of irregular
rhythms. The atrial and ventricular extrasystole association was
noted in 20% of cases, and sinus arrhythmia was noted only in 7% of
patients with an irregular rhythm.

- For bradycardias: Partial atrioventricular block is the most common
type of bradycardia in our patients (67% of cases), whereas the
complete atrioventricular block presents only 33% of bradycardia.
No cases of paroxysmal vagal bradycardia were noted.

Therapeutically, all patients with supraventricular tachycardias were on
anti-arrhythmic drug therapy whose choice of drugs were amiodarone,
digoxin, and beta-blockers. 27% of patients (7 cases) with supraventricular
tachycardias have undergone reduction attempts with vagal maneuvers. This
attempt was successful in 15% of cases (4 patients), and failed in 12% of
patients (3 cases). 15% of the patients with a supraventricular tachycardias
benefited from an attempt of reduction by an external electric shock.
Radiofrequency ablation was indicated in 2 patients with Wolf Parkinson
White syndrome.

For bradycardias; the treatment was based on the implantation of a
pacemaker in the case of complete atrioventricular block, and the therapeutic
abstention with regular monitoring in case of partial atrioventricular block.

And for irregular rhythms; 34% benefited from anti-arrhythmic

treatment, of which amiodarone and betablockers were the molecules of
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choice, and 33% of patients with an irregular rhythm were monitored with no
treatment.

On the evolutionary level; a definite reduction in cardiac arrhythmia
was noted in 54% of cases. Recurrence is noted in 10% of patients. 8% of
patients had the same heart rhythm disorder in the ECG. An ischemic stroke

complication is found in only one patient and there were two deaths.

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 234



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

Uaila

(8 ) il pum pURE) e Canny aglialie Cad ik 50 (e 45 5 dnn pe A 0 58 Lilee
10 558 sae o o peldy A Guall aalaldl SEELY) S el Jals JulY) (il Al
o mall 5 400 1) il sl e 5 Al 228 YA (e Ulgla 2018 ) 2008 (e Sl s
ey sie Qe el ya il jlaca LaMall g duani il

e Jaugie OIS 6037 7 Gl b sle S il ¢l jum o) aae LS Jare O\
SV A el Al il Haw 15 3V ) (e slee ) Can gl B dua Gl i 6 aa sl
o) A il a1 Addl Ao dlia S ¢ (307) Slsin 6 N 2 e b 1
& Ll ye (e 10 7 2ie 4y gadl) due gV gl ial el & gl 2sa 5 Jansls 1,38 il )5S
ued galeY) jseh see baugie il YWD e 107 e AEAN Q) Gl el e i)
oalel Qlel Gle 15 ) el (e Js¥) asll (e Loy (puall 5l S5 ccial 5 i
127 calS ¢ b a5 (287) saall (3 2¥T5 ¢ (447) Qlaiall s ((367) Qi (3pua S (ua sl
Adaall 5k e (el sal il iy jua 2l axe Gl 3 G e s cVall g

Al aae 527 Ml il e Ll o b calia )l Gl il e Gl haal 55 oS
Gl eday 18 s dabiie ye leldy) 30 7 ¢ (dad) (358 il il

(shada 83 gall die lal) iy AUat) pae IS ndaddl (968 lal) B AU anad Al -
al 55" A Dl iy (e A g (adad) (358 ) s U aae (e 62 7)) Lo sad Y g il
O 34 T ) Qlill s aUatl aae Baagd e i SV e gl A (B17) Ml o siS b
" glaSYIM DAY il s AUl ane 15 7 ¢ Al A8 ) culS gie 197 ¢ adasall
iy AU ade e g silay (Al (ia pall (e 478 dad Al QI Culdy AU ane Jas 6l
(sl (358 lal)

5% Al clalidl) e 3 ke VW o 746 O Adatidl e cle i Al -
AUati) axe Jas glg ¢ delatiall ye Glelyy) (o hadd D7 7 Gl s Sl dnidal claldil) Ly
phite e gl e Ol el (el o T G Jad Al QAN L ja

shay (e & s SISV @ sl ga oall day (o3Y) g UaEY) yiay ddil) eday ) Aally -
shay (e Laid 733 el day 3V gUlainy) Jiag Lty ¢ (@Y (e 767) Wlia e b Al
Ll

e shas bl 358 Qlill Gy BT axe e sl ) (piapall ges ¢ Ladle
Mo sl ¢ 1 g 510 s A L o IS a5 il Gl Y Baliaall ylEally &)
i aUatil ade e a2 (e Ol Al (YA 7)) (iaall (00 27 7 g Mo Sshian M
Mdleld pigle J" Gk e Qlill Gl (A Gl il e sl G glaad ) (558
(DY 3) apall (e 712 die iy ¢ (ia e 4) QYW (e 157 8 A glaall 02a Canas

Ul o Jadadl (560 Q) iy AUSE) aae (pe g gilay (pdll (e pall (0 157 2ie
Y Gib oo gkl #1381 3 Ao ladl 4l oSl deaiall 5y ke Gl Yl 1 (e aall
M) 5 S b g " A Hay (bl (aa el e QLT 2ie A ool 1) il il

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 235



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

3 gyl asm g Alla & Qlill by jm il Jlea &) Glo g0kl il Qlal cdad Al
) day 3V g Uaiiy) Al b daliiie 480 e pe adlad) g liial] g ¢ JolSl) day

¢ Gl il e ) Y sladll #3034 7ol ¢ Aadiiiall e el Al
Ml oia el (e 33 7AG) je iy ¢ Aliagall a3l e e sS il g Mg oI IS sl
e gl slhe) are papliiia ye 18 (e (sl

Osehsase claady AV g 54ZM96U¢@£;)S§L§)}M\L5M\Q;
Gl i 8 Gl ) i aa gall (108 7 A e sall (e 107 die SR a0 e
EOY) g aal g (i e At Leall ) Jie cliclias o giall 5 il Jadads e (il

el e U Bl g e

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 236



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

ANNEXES

Mlle.ES-SOUABNI AMAL 237



LES TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE CHEZ L’ENFANT These N°:102 /19

Fiche d’exploitation

Les troubles de rythme cardiaque chez I’enfant

Identité :

Nom : ........ Prénom : .......... |

Age de la premiere consultation :........ccoeviiiiiiiiiiiinnennnn.

Sexe: O M oF

Origine : O urbain O rural

Niveau socio économique des parents : O bas O moyen 0O haut

Motif de consultation :

ATCD :

» Grossesse : O suivie O non suivie
Prise de médicaments au cours da la grossesse : D hon O oui :
Echographie anténatale : 0 non O oui :
Age gestationnel :
Accouchement : Ovoie basse 0Ovoie haute : motif de la voie
haute
Adaptation a la voie extra-utérine : Dbonne  Omauvaise :

> Meédicaux : Cardiopathie connue : O non O oui :

> Chirurgicaux : chirurgie cardiaque : W non O oui Type:
Familiaux : Consanguinité : Onon O 1 er Degré O 2eéme degré

O 3eme degré
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Autre pathologie familiale @ .......c.oovniiiiiii e

Histoire da la maladie :

-Age de début des symptomes :........... -Age de la 1 ere consultation ..........
-Mode d’installation : O brutal O progressif
-Les signes fonctionnels : - Malaise : O nonO oui

- Cyanose : O non O oui

- Palpitations : O nond oui

- Dyspnée : O non O oui:stade ....ccoeevnieiiinienienennns
- Syncope : O nonO oui

- Douleur thoracique : D non O OUi : — typPe : cevvvvvnienrennnnen.

- Siege ! i,
- Difficultés alimentaires : O non O oui
- Stagnation pondérale : O non O oui
- Fortuite : O non O oui
= AU S & e e
Examen physique :
> Examen général :
- Etat général : O conservé O non conservé
- Cyanose: 0O non O oui
- Poids : ..... Taille :........... FC: FR: .......... TA ...
Sa02 ..........
» Examen cardiovasculaire :
- Pouls périphériques : O présents 0O abolies O diminués

TerritoIre TOUCKHE & oo
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- Souffle cardiaque : O non o YU R -V
—CAraCteriStIQUES : .uiiuieeieeee e eeeeeee e e ee e eaeeaes

- Bruit surajouté : 00 non o ] T

- Signes d’insuffisance cardiaque : 0 non 0O oui

- Etat de choc cardiogénique : e oY TR o o 10 | S

Examens para Cliniques:

> ECG:

e Tachycardie a QRS fin : 0 non Ooui : O Tachycardie hysienne.

O Tachycardie atriale :
O Flutter atrial
O Tachycardie atrialeectopique
O Tachycardie atriale chaotique
O Tachycardie jonctionnelle par
réentrée :
O Tachycardie jonctionnelle
réciproque par voie accessoire :
O Syndrome de WPW.
O Tachycardie jonctionnelle
réciproque permanente.
O Tachycardie jonctionnelle par
réentrée intranodale.
O Tachycardie jonctionnelle de

type non précisé.
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e Tachycardie a QRS large : 0 non Ooui :

e 00 Tachycardie ventriculaire monomorphe.

e O Tachycardie ventriculaire polymorphe.

e 0 Syndrome de QT long.

e 00 TV catécholérgique polymorphe.

e 0 Syndrome de BRUGADA.

e [0 Cardiomyopathie hystiocytoide.

e Bradycardie :

e Les rythmes irréquliers : Onon 0Ooui

O non

Vo]t ol - X - PP

> Holter ECG: O non
> ETT:
-Normale : O oui O non.

O oui :

O oui :

Obloc auriculo ventriculaire

complet.

Obloc auriculo ventriculaire
partiel.

OLes bradycardies vagales
paroxystiques.

: O Arythmie sinusale.

O Extrasystole atriale.

O Extrasystole ventriculaire.

O Association extrasystole

atriale et ventriculaire
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-Fonction systolique : Dhormale Oaltérée : FE=..................

-Dilatation ventriculaire : Dnon DOoui : Odroite Ogauche.

-Hypertrophie ventriculaire : Onon Ooui : Odroite Ogauche.

-Dilatation auriculaire : Onon Ooui : Odroite Ogauche.

—Valves : Ointactes atleiNteS & ovvreieeeieee et eeeeeeeeneeeeeenaneaenns

-HTAP : Onon Ooui

Bilan biologique :

-Avant le traitement :

-lonogramme sanguin : Onon Ooui : Onormal  Ohypokaliémie

Ohyperkaliémie  Ohyponatrémie

Ohypernatrémie
Ohypocalcémie
Ohypercalcémie

-TSH: Onon Ooui: Onormale Obasse

AU S & e

-Apres le traitement :

-lonogramme sanguin : Onon doui : Onormal  Ohypokaliémie

Ohyperkaliémie  Ohyponatrémie

Ohypernatrémie
Ohypocalcémie Ohypercalcémie
-TSH : Onon 0Ooui: Onormale Obasse Oélevée
SAUT S &
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Traitement :

—Manceuvres vagales : 0 non O oui = O Pas de réponse. O Réponse positive

-Médicamenteux

: 0O non O oui :

N 1 010 Yo I~ o) £ 1N

O Digoxine :

OBétabloqueurs 00 Propranolol ...

AN =] 1o ] [o) R

(N | o =T

O Traitement de I'insuffisance cardiaque : ......ccoveeiiiiiiiii i

O Aspirine :

O Lovenox :

O Autres : ..

-Choc électrigue externe: 0 non 0O oui = OPas d’amélioration

OAmélioration
—Ablation par radiofréquence : 0 NON O OUi =..cceiiiiiiiiiiiiieiei e e,
—Chirurgical : o oV o T o o 11 1
Evolution :
—-A court terme : -Favorable : Ooui Onon : patient SOUS :......cceeeeveuieenrenneennnen.
-Régression des signes cliniques : Ooui Onon : .......
-rythme régulier sinusal : Doui dOnon : ......................
—aggravation : ONON OOUI & ...ovviiiiiiiicie i,
—Complication : Onon 0oUi @i,
—AULI S &
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-A long terme : -Favorable : Ooui Onon : patient sOus © ............ccoovvviiinnn..

-Disparition des signes cliniques : Ooui Onon............
-Rythme régulier sinusal : Ooui Onon .........................
—Complication : ONON OOUi .......ceviiiiiiiiiiiiiien .

-Récidive : Onon Ooui : OBonne observance
thérapeutique.

OMauvaise observance
thérapeutique.

—DECES : TINON TIOUI & et e e e e e e e

—DUrée de traitemMent & ..o

—ReCUI i TNON T0UI & o e e e e e
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Tableau récapitulatif
Prévalence globale 0.37%
La moyenne 6 ans
Age Les extrémes J1 devie a 15 ans
La tranche la plus atteinte 2 ans a6 ans
Masculin 29 cas 58%
Sexe
Féminin 21 cas 42%
Epidémiologie
Origine Urbain 40 cas 80%
géographique Rural 10 cas 20%
Bas 20 cas 40%
Niveau socio-
Moyen 29 cas 58%
économique
Haut 1 cas 2%
Cardiomyopathie dilatée 2 cas 4%
Insuffisance tricuspide massive 1 cas 2%
Les antécédents | Péricardite seche virale 1 cas 2%
Transposition des gros vaisseaux corrigée | 1 cas 2%
Goitre multi-nodulaire hypertoxique 1 cas 2%
opéré avec hypothyroidie.
Malaise 14 cas 28 %
Cyanose 9 cas 18 %
L Palpitations 22 cas 44 %
a Dyspnée 18 cas 36 %
symptomatologie | Syncope 4 cas 8 %
Douleur thoracique 14 cas 28 %
Difficultés alimentaires 6 cas 12%
Les données Fortuite 6 cas 12%
cliniques Altération de I'état général 2 cas 4%
Tachycardie 21 cas 42 %
Bradycardie 9 cas 18 %
Tension artérielle élevée 2 cas 4%
Hypotension artérielle 1 cas 2%
Les données de
Hypoxie 3 cas 6 %
I’examen physique
cyanose 2 cas 4%
Pouls diminués 1 cas 2%
Anomalie auscultatoire 12 cas 24 %
Signes d’insuffisance cardiaque 8 cas 16 %
Etat de choc cardiogénique 1 cas 2%
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Tachycardies atriales 18 % (9 cas)
Tachycardies 52%
supra- Tachycardies hissiennes 2% (1cas)
i i 26 cas
ventriculaires ( ) Tachycardies jonctionnelles 32% (16 cas)
Tachycardies a 0 % (aucun cas)
QRS large
Bloc auriculo-ventriculaire
6% (3 cas)
complet
Bradvcardies 18 % (9 cas) Bloc auriculo-ventriculaire
ECG L 12% (6 cas)
partiel
Bradycardie vagale paroxystique 0% (0 cas)
Arythmie sinusale 2% (1cas)
Extrasystole auriculaire 14 % (7 cas)
Rythmes 30% (15 cas) Extrasystole ventriculaire 8% (4 cas)
irréguliers
Association extrasystole atriale
6% (3 cas)
et ventriculaire
'Commun'lcatlgn 2 cas 4%
inter-auriculaire
. . 'Commun|c§t|on. 1 cas 2%
Cardiopathie inter-ventriculaire
. Rhabdomyome au
congénitale ,
septum inter- 1 cas 2%
L’échocardiographie ventriculaire
| artériel
CanaT artérie 1 cas 2%
persistant
Fonction systolique altérée 10 cas 20%
Dilatation ventriculaire 10 cas 20%
Dilatation auriculaire 3 cas 6%
Hypertrophie ventriculaire 1 cas 2%
Atteinte valvulaire 16 cas 32%
TSHus élevée 1 cas 2%
TSHus basse 0 cas 0%
Bilan biologique | Troponine élevée 3 cas 6%
Anticorps anti-nucléaires positives 1 cas 2%
Anticorps anti-SSA et anti- SSB positives 0 cas 0%
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15 % réponse

0% positive
Manceuvres vagales ° (4 cas)
(7 cas) 12 % pas de
réponse
(3 cas)
Amiodarone 9 cas 35%
Digoxine 3 cas 11%
Bétabloquant 2 cas 8%
Amiodarone+digoxine 4 cas 15 %
. Ami +
Tachycardies I IBEE DR 6 cas 23 9%
. . bétabloquant
supraventriculaires
Amiodarone+ digoxine+
2 cas 8%
bétabloquant
4%
Le traitement amélioration
15 %
Choc électrique externe (1 cas)
(4 cas) 11 % pas
d’amélioration
(3 cas)
— . 2 cas de
Indication d’ablation par
syndrome de 8%
radiofréquence Wolf Parkinson
white
Implantation de 1 cas 11%
pacemaker
. Abstenti
Bradycardies > e.n 'on avec 1 cas 11%
surveillance
Pas informations sur le
. 7 cas 78 %
traitement recu
Bétabloquant 4 cas 27 %
Bé +
et.abloquant 1 cas 7%
Les extrasystoles amiodarone
Abstenti
5 e‘n ion avec S cas 33 %
surveillance
Réduction définitive du trouble du rythme 27 cas 54 %
cardiaque
Récidive 5 cas 10%
Persistance du méme trouble du rythme 4 cas 8%
L’évolution cardiaque
Complication (AVC ischémique) 1 cas 2%
Déces 2 cas 4%
Non connue 11 cas 22 %
Le recul 5 ans
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